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Resumen 
 
 
      
     A lo largo de las últimas décadas y gracias a las mejoras en la atención médico-
quirúrgica de los pacientes con cardiopatía congénita (CC), el perfil de esta población 
se ha modificado considerablemente. La incidencia de las CC no ha variado, pero la 
prevalencia aumenta exponencialmente, ya que actualmente más del 85% de los niños 
operados alcanzan la vida adulta. Emerge por tanto en nuestro ámbito de atención 
clínica una nueva población de adultos con CC, que presentan distintas necesidades 
no cubiertas en el entorno pediátrico de atención a las CC, ni en las unidades de 
cardiología de pacientes adultos donde habitualmente se siguen las lesiones 
secundarias a cardiopatía isquémica y lesiones valvulares adquiridas. 
 
     Dentro de las CC la situación Fallot (SF) es una de las más frecuentes, y la 
predominante en nuestra población de adultos con CC. Estos pacientes tienen buena 
supervivencia a largo plazo, pero presentan una morbilidad tardía relacionada con 
residuos, secuelas y/o complicaciones derivadas de su propia patología y/o de las 
cirugías y procedimientos intervencionistas realizados. Habitualmente los pacientes 
llegan a la vida adulta tras una reparación completa durante la edad infantil, y 
excepcionalmente sobreviven sin cirugía reparadora o sólo con una paliación previa. 
Como decimos, en esta población nueva, aún no está definida claramente cuál será su 
esperanza de vida, aunque es probable que sea algo menor que la población de su 
edad no cardiópata. La muerte súbita es la causa más frecuente de fallecimiento tardío 
durante su seguimiento a largo plazo. Las Guías clínicas de seguimiento y manejo de 
estos pacientes no son muy explícitas y tienen un nivel de evidencia C. Por tanto, las 
indicaciones quirúrgicas en los adultos con Fallot son un desafío, ya que hay que 
valorar la mejora en la calidad de vida que pretendemos conseguir con la cirugía frente 
a los riesgos de la intervención, en un contexto en el que aún no hay evidencia sobre 
cuánto se prolongará la expectativa de vida con cada procedimiento en estos 
pacientes.  
 
     Al revisar la literatura sobre este tema, existen pocos datos reportados a nivel 
nacional por tanto se desconoce la magnitud real de este problema. En la Unidad de 
Cardiopatías Congénitas del Adulto (UCCA) del Hospital Universitario La Paz 
actualmente se sigue la evolución de más de 3.000 pacientes con cardiopatía 
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congénita. Este hospital ha sido pionero en el desarrollo tanto de la cardiología 
pediátrica, como de la cirugía de las cardiopatías congénitas en nuestro país. Por todo 
esto, el objetivo del presente trabajo es el estudio del subgrupo de pacientes adultos 
con SF que además han requerido cirugía durante la edad adulta, para así conocer 
mejor a esta población emergente. Este subgrupo engloba a 94 pacientes que a su 
vez dividimos en dos grupos presentando separadamente los resultados, ya sea una 
reintervención tras reparación completa previa, o los raros casos que se reparan 
completamente más allá de los 18 años. Analizamos las características de estos 
pacientes, las intervenciones quirúrgicas realizadas, y sus resultados tanto inmediados 
como en el seguimiento posterior, con el objeto de ayudar a definir mejor sus 
necesidades, las consecuencias de las acciones realizadas sobre ellos, y comparar 
nuestra experiencia nacional con la reportada por otros centros de referencia 
internacionales. 
 
     Los 26 pacientes que excepcionalmente llegaron a la edad adulta sin operar o sólo 
con una paliación previa presentaron grados variables de cianosis y hematocritos 
elevados que se tradujeron en deterioro del grado funcional. Tras una evaluación 
completa si las ramas pulmonares tienen un calibre adecuado y no existe hipertensión 
pulmonar irreversible, generalmente será posible hacer una cirugía de reparación 
completa, con mayor porcentaje de conservación del anillo pulmonar respecto a las 
series infantiles. 
 
     Las otras 76 cirugías realizadas corresponden todas a reoperaciones en 71 
pacientes con situación Fallot que habían sido reparados previamente. Estos 
pacientes presentaron como secuela y principal motivo de reoperación, una 
insuficiencia pulmonar importante secundaria a la ampliación de la vía de salida 
derecha, que hemodinámicamente es bien tolerada durante muchos años, y finalmente 
condiciona la dilatación y/o disfunción ventricular derecha. El tratamiento de estos 
pacientes será una nueva intervención para colocar una válvula en posición pulmonar. 
Aunque el criterio predominante es el deterioro clínico, el momento exacto para operar 
así como el sustituto valvular ideal están aún por definir. Otras causas de morbilidad 
asociada al Fallot adulto que requieren reoperación abarcan la presencia de arritmias, 
estenosis residual en la vía de salida derecha, insuficiencia tricuspídea, cortocircuitos 
residuales, insuficiencia valvular aórtica, dilatación de raíz aórtica, etc. 
 
     En nuestra experiencia con ambos grupos de pacientes operados, observamos 
baja mortalidad hospitalaria, mejoría clínica y buena supervivencia posterior, 
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mejorando por tanto la cirugía su calidad de vida. Tras la interposición de una válvula 
pulmonar mejoran los síntomas, se reduce el ventrículo derecho e incluso mejora su 
contractilidad, se detiene la progresión del QRS, aunque aún no hay evidencia de que 
mejore la supervivencia a largo plazo.  
 
 
Descriptores: Adultos con Tetralogía de Fallot. Reoperación 
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TEXTO PRINCIPAL: 
 
 
Título: Reparación completa y/o reintervenciones quirúrgicas en los pacientes adultos 
con situación Fallot: una población emergente.  
 
1- Introducción:  
       
 
1-1 Las Cardiopatías Congénitas del Adulto 
 
     La incidencia de las Cardiopatías Congénitas (CC) se estima entre 7 y 8 por cada 
1.000 recién nacidos vivos, y no ha variado significativamente en los últimos años1. 
Gracias a las mejoras en el manejo médico y quirúrgico de estos pacientes, en este 
tiempo se ha logrado disminuir la mortalidad hospitalaria, lo que dálugar a una mejor 
supervivencia de las CC. Esto se traduce, en que la prevalencia de las CC va 
aumentando exponencialmente, entendiendo como tal, la suma de la incidencia más la 
historia natural o quirúrgica de las CC. Actualmente, más del 85 % de los niños que 
nacen con CC y son operados, alcanzan la vida adulta2.  
 
     En la mayoría de los casos, los avances cardiológicos y quirúrgicos en el campo de 
las CC han supuesto una mejoría, tanto de la calidad como de la cantidad de vida de 
los pacientes, que se ha traducido en una modificación sustancial de la historia natural, 
muchas veces ominosa, de estas patologías. Hace varias décadas, en la cirugía de las 
CC se hablaba de ―corrección total‖ que lleva implícita una falsa idea de curación3. Con 
el tiempo, y al ver la evolución de los pacientes operados, hemos tenido que asumir 
que estos pacientes rara vez se curan, y la mayoría de las veces precisan nuevas 
intervenciones y seguimiento de por vida, por eso actualmente se ha sustituido el 
término ―corrección total‖, por el de ―reparación completa‖, que es más fiel a la 
realidad. 
 
     La mayoría de los pacientes que se ven en la consulta de CC adulto son pacientes 
que fueron operados durante la niñez, y durante el seguimiento presentan residuos, 
complicaciones, o secuelas de las intervenciones previas. Un porcentaje minoritario de 
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pacientes llegan a la vida adulta con su CC sin diagnosticar, y esta tiene una 
presentación clínica diferente a cuando lo hace en edad infantil.  Estos pacientes 
pueden presentar problemas derivados de su CC en sí, de una nueva cardiopatía 
adquirida, dificultades generales de adaptación socio-laboral, y/o de índole psicológica.  
 
     Las CC en la población adulta más frecuentes son: las comunicaciones interatrial 
(CIA) o interventricular (CIV) y el ductus, seguidos por el Fallot, la transposición de 
grandes vasos, la coartación aórtica, el canal aurículo-ventricular y la estenosis 
pulmonar. Menos frecuentes son otras CC, como el ventrículo único y el drenaje 
venoso pulmonar anómalo total.  
 
     Gracias al desarrollo y mejora en las últimas décadas tanto de las técnicas 
diagnósticas en cardiología pediátrica, como de las técnicas quirúrgicas y el material 
de circulación extracorpórea, así como del manejo postoperatorio de la cirugía 
cardíaca, el mundo de la cardiopatía congénita ha dado un giro de 180 grados: la 
mortalidad hospitalaria ha disminuido significativamente, permitiendo que la 
supervivencia a largo plazo mejore, y cada vez más niños lleguen a la vida adulta. Por 
tanto, ahora el caballo de batalla con el que hay que lidiar es la morbilidad, tanto en la 
fase aguda como a largo plazo.  
 
     A lo largo de su infancia y su niñez muchos de nuestros pacientes se sometieron a 
varias intervenciones quirúrgicas y/o percutáneas, no es infrecuente que tomen 
medicación cardiológica, y precisen revisiones periódicas con diversas exploraciones 
complementarias. Son por tanto, grandes consumidores de recursos hospitalarios, 
tanto materiales como humanos. Una proporción significativa de estos pacientes 
requerirá nuevas cirugías durante su vida adulta, y finalmente, si no existen opciones 
de cirugía convencional  o esta ofrece mínima posibilidad de éxito, se puede 
considerar incluirlos en lista de transplante cardíaco4. Estos pacientes requieren ser 
atendidos ya no en un entorno pediátrico sino de adultos, y debe de hacerlo personal 
con amplia experiencia en las CC. Así mismo, los adultos con CC pueden presentar 
patología adquirida que puede o no interaccionar con su CC de base, y también 
existen otros asuntos de índole psicosocial como la incorporación a la vida laboral, 
práctica de deporte, posibilidades de embarazo y contracepción, etc, que se deben 
atender desde un punto de vista multidisciplinar.   
 
     Por tanto, los adultos con CC son una población nueva y emergente, con 
importante morbilidad y alta complejidad, que deben ser atendidos en unidades 
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multidisciplinarias de alta cualificación. Estas Unidades de atención al paciente con CC 
adulto (UCCA) deben ser lideradas por cardiólogos con amplia experiencia tanto en 
CC como en cardiopatías adquiridas, y han de ubicarse en un hospital terciario 
acreditado como centro de referencia nacional. Desde la UCCA se mantendrá una 
estrecha comunicación entre los cardiólogos pediatras y los cardiólogos de adultos 
que refieran a estos pacientes, con los médicos de atención primaria, y con los 
distintos especialistas que participen en sus cuidados. La enfermería especializada en 
CC también es crucial en la UCCA para atender y coordinar las actuaciones de todos 
los profesionales, y lograr así unos óptimos resultados.  
 
     Para una mejor idea de la magnitud del problema, es necesario realizar un registro 
español de CC del adulto, ya que no existen datos nacionales publicados. Basándonos 
en la bibliografía de otros países como Canadá o Dinamarca, que se comentará 
posteriormente en la discusión de este trabajo, hay gran disparidad entre los registros 
clínicos de CC y los estudios poblacionales, posiblemente secundario a la pérdida de 
seguimiento de los pacientes durante el período de transición, que engloba el paso del 
hospital infantil al hospital de adultos.  
 
 
1-2 Fallot operado y no operado en el paciente Adulto 
 
     Definimos la Situación Fallot (SF) como la presencia de una comunicación 
interventricular no restrictiva asociada a una estenosis o atresia de la vía de salida 
entre el ventrículo derecho (VD) y la arteria pulmonar. Generalmente suele asociar 
grados variables de hipertrofia o dilatación del VD, según en qué fase evolutiva se 
encuentre el paciente, así como dextroposición de la aorta que habitualmente tiene un 
mayor tamaño en relación a la hipoplasia del tracto de salida del VD. 
 
     El Fallot es una de las CC cianóticas más frecuentes5. Su incidencia es entre 0,20 y 
0,35 por cada 1.000 recién nacidos vivos. Actualmente, se repara por completo y de 
manera electiva entre el cuarto y el sexto mes de vida, con una Mortalidad Hospitalaria 
inferior al 5 %6. La supervivencia a largo plazo es excelente, con experiencias 
reportadas de 90 % y 80 % de pacientes vivos a los 25 y a los 40 años postoperatorios 
respectivamente. La reparación quirúrgica del Fallot consiste en cierre de la CIV con 
parche, y ampliación de la salida del VD hacia la arteria pulmonar con un parche que 
muchas veces es transanular. Esta cirugía se realiza en el mundo desde hace más de 
50 años7, y contamos con amplia literatura al respecto que estudia su evolución 
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postquirúrgica8. La cirugía en el Fallot transforma una enfermedad letal en una 
situación con buena esperanza de vida. Si bien los resultados actuales en cuanto a 
calidad y cantidad de vida son excelentes, conforme va pasando el tiempo aparece 
una morbilidad tardía en la que destacan las arritmias y la clínica de insuficiencia 
cardíaca congestiva. La incidencia de endocarditis infecciosa en el seguimiento de 
estos pacientes es poco común. La causa más frecuente de mortalidad en el 
seguimiento a largo plazo es la muerte súbita cardíaca9. Es importante detectar estos 
problemas y elegir la mejor manera de tratarlos antes de que la lesión cardíaca sea 
irreversible, para así seguir optimizando las curvas de supervivencia tardía de estos 
pacientes. 
 
     Un pequeño número de pacientes llega a la vida adulta sin operar o sólo con una 
paliación inicial, generalmente en forma de fístula sistémico-pulmonar, y presentarán 
grados variables de cianosis. Tras una evaluación completa, en la mayoría será 
posible hacer una cirugía de reparación completa, consiguiendo un mayor porcentaje 
de conservación de anillo pulmonar con respecto a las series infantiles. 
 
     Sin embargo, la mayoría de los Fallot que veremos en la UCCA, habrán sido 
operados durante su niñez al menos una vez. Históricamente, se hacía la reparación 
completa a partir de los 5 años, y si era necesario por la cianosis se hacía una 
paliación previa. Generalmente estos pacientes presentan como secuela una 
insuficiencia pulmonar importante, secundaria a la ampliación de la vía de salida 
derecha, que hemodinámicamente es bien tolerada durante muchos años, y finalmente 
condiciona la dilatación y/o disfunción ventricular derecha10. El tratamiento de estos 
pacientes será una nueva intervención para colocar una válvula en posición pulmonar. 
Tras la interposición de una prótesis pulmonar como tratamiento de la insuficiencia 
pulmonar, hay cambios hemodinámicos que asocian una mejoría clínica y permiten un 
mejor control de las arritmias. Actualmente es objeto de debate decidir cuándo es el 
mejor momento para valvular a estos pacientes11, y cuál es el mejor sustituto 
valvular12, siendo la principal indicación la repercusión clínica (deterioro del grado 
funcional o aparición de arritmias), aunque cada vez ayudan más las técnicas de 
imagen como la Resonancia Magnética para valorar la repercusión sobre el ventrículo 
derecho (porcentajes de regurgitación pulmonar, volúmenes, masa y función del VD)13. 
La mayor incertidumbre a largo plazo es el riesgo de muerte súbita, que se relaciona 
con la duración del QRS, la edad en la reparación, la dilatación del VD y la disfunción 
del ventrículo izquierdo14. Otras causas de morbilidad asociada al Fallot adulto que 
requieren reoperación abarcan la presencia de cortocircuitos residuales, estenosis 
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residual en la vía de salida derecha, insuficiencia tricuspídea, insuficiencia aórtica, 
dilatación de raíz aórtica, arritmias, etc. Las reoperaciones en el Fallot adulto tienen 
buen resultado con baja mortalidad hospitalaria y 88 % de supervivencia a los 20 años. 
También en estos pacientes los procedimientos percutáneos tienen su papel como por 
ejemplo la ablación de arritmias en la sala de electrofisiología, el tratamiento de las 
estenosis de ramas pulmonares con angioplastia y/o stents, y en casos seleccionados 
el implante de una válvula pulmonar percutánea15. 
 
     Las referencias bibliográficas que encontramos son casi todas de centros de 
referencia europeos, canadienses o americanos, y es muy escasa la publicación de 
experiencia de centros nacionales16. Se objetiva una mejoría sintomática en estos 
pacientes después de las reintervenciones junto con una baja mortalidad tanto 
hospitalaria como a medio plazo, y una baja tasa de reintervenciones posteriores17, por 
tanto la cirugía es capaz de mejorar su calidad de vida. Queda por demostrar si 
también la supervivencia de estos pacientes va a mejorar, según pase el tiempo y se 
vaya valorando la evolución posterior, pero todo indica que en las curvas de 
supervivencia de los próximos 20 años, la edad de muerte se habrá desplazado hasta 
edades superiores a las actuales. 
 
     Nos encontramos por tanto en nuestra práctica habitual, con la existencia de un 
grupo de pacientes jóvenes (la mayoría entre 3ª y 4ª décadas) con SF operada en la 
mayoría de los casos. Es fundamental primero identificarlos, ya que muchos de ellos 
no siguen revisiones porque se encuentran bien, para estimar el número real de 
pacientes al que nos enfrentamos y al que se debe atender. Una vez en la UCCA, se 
hará valoración completa e individualizada de cada caso, para proponer el calendario 
de revisiones médicas e indicar las intervenciones oportunas que precisen en cada 
caso. Con respecto al momento idóneo para valvular a estos pacientes18, actualmente 
no está claro aún19, pero con nuestro trabajo y el seguimiento postoperatorio tras la 
prótesis pulmonar, en unos años podremos establecer las indicaciones definitivas que 
ayuden a seguir manteniendo tanto una buena calidad como cantidad de vida, 
pasando por el mínimo número de intervenciones posibles. 
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2- Hipótesis y Objetivos:  
 
     Como se ha comentado anteriormente, gracias a los avances y mejoras de los 
cuidados médico-quirúrgicos de las últimas décadas, muchos niños con cardiopatías 
congénitas (CC) severas han sobrevivido y mejorado su situación clínica, pudiendo 
alcanzar en su mayoría la edad adulta. Estos adultos con CC constituyen una nueva 
población emergente que se debe atender por un equipo multidisciplinario 
especializado en CC del adulto, y dentro de esa población, la situación Fallot 
constituye el grupo más numeroso. La SF es una CC frecuente y tiene una 
supervivencia excelente a largo plazo, por tanto el estudio de estos pacientes nos sirve 
de marcador de calidad en la atención de los pacientes adultos con CC20, y nos 
ayudará a definir sus necesidades para un futuro próximo.   
 
     La supervivencia futura de estos adultos con SF, incluyendo algunos seleccionados 
naturalmente que han alcanzado la edad adulta sin operación, es incierta. Se sabe que 
muchos de ellos necesitan ser intervenidos quirúrgicamente durante su seguimiento, 
pero el resultado de estas operaciones, la supervivencia de estos pacientes, la calidad 
de vida que pueden obtener con las operaciones, la recuperación de una normal o 
adecuada función y hemodinamia cardiaca, son aspectos desconocidos, siendo la 
experiencia a nivel mundial incipiente. 
 
     En los centros de referencia internacionales, los resultados reportados son 
alentadores en los adultos con SF que requieren operaciones en la edad adulta. En 
nuestro medio, en España, desconocemos estos resultados ya que no existen datos 
publicados, aunque posiblemente sean similares al resto del mundo occidental.  
 
     El objetivo de la presente tesis doctoral, es conocer los resultados de las 
operaciones realizadas en los adultos con situación Fallot en un Hospital como el 
nuestro, que ha sido pionero en España en el tratamiento de las cardiopatías 
congénitas, y cuyo experiencia se remonta a los años 60, con lo que posibilita el 
estudio de una gran población de pacientes con CC que han llegado a la edad adulta. 
 
     Se presenta esta investigación, centrada en los pacientes con situación Fallot que 
actualmente se siguen en la unidad de CC del adulto del Hospital Universitario La Paz, 
en Madrid, que es probablemente la más antigua y mejor organizada de nuestro país, 
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y la que cuenta con mayor número de pacientes en seguimiento de España.  Entre 
estos pacientes, escogemos como estudio de esta tesis el subgrupo que requiere 
cirugía durante la vida adulta. Se analiza el total de pacientes que han requerido 
intervención quirúrgica con circulación extracorpórea (CEC), ya sea una reparación 
completa porque llegaron a la edad adulta paliados o sin ninguna intervención, o una 
reoperación durante el seguimiento tras reparación completa previa. Se muestra el 
estudio descriptivo de estas operaciones, para definir el perfil clínico de la situación 
Fallot en el paciente adulto, y de esta manera ir clarificando su prevalencia en nuestro 
medio. Se exponen nuestros resultados a corto, medio y largo plazo, la repercusión 
hemodinámica en el ventrículo derecho tras el implante de una válvula pulmonar ya 
que esta es la reintervención más frecuente, y se estudia el impacto que tienen estas 
cirugías en su calidad y cantidad de vida.  
 
     Nuestra hipótesis de trabajo, es que las operaciones que requieren estos 
pacientes en la edad adulta pueden realizarse de forma segura con baja mortalidad 
hospitalaria, proporcionando mejor supervivencia tardía, así como una mayor calidad 
de vida y una razonable recuperación funcional hemodinámica. Los resultados 
obtenidos en nuestro entorno se podrán entonces comparar con la experiencia 
publicada por distintos centros de referencia mundial. Esta experiencia va a 
representar un avance en el logro de indicaciones de intrevención quirúrgica más 
precisas y matizadas, así como en la adecuación del plan de seguimiento posterior de 
acuerdo con las necesidades de los pacientes. Una unidad funcional especializada en 
cardiopatías congénitas del adulto nos parece esencial para lograrlo.  
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3- Material y Métodos:  
 
 
3-1 Definición del grupo de pacientes a estudio:  
 
     En la unidad de Cardiopatías congénitas del adulto del Hospital La Paz, que 
lleva funcionando como tal desde el año 1991, se siguen 3.776 (desde 1991 hasta 
2014) pacientes, de los cuales 318 pertenecen al grupo de situación Fallot. Dentro de 
este grupo de pacientes un 4 % (12 pacientes), están sólo paliados sin poder 
completarse la reparación, por presentar hipoplasia severa de ramas pulmonares o 
hipertensión pulmonar severa en situación de Eissenmenger. Excluyendo estos 
pacientes con paliación definitiva, nos quedan 306 pacientes, de los cuales 26 llegaron 
a la vida adulta sin operar o paliados pero con posibilidad de reparación completa, y 
los 280 restantes recibieron la reparación completa durante su niñez. Del total de los 
pacientes adultos con SF que seguimos en la UCCA hemos operado hasta un 29 %, 
siendo reparaciones completas un 8 % y reoperaciones en SF ya operada un 22 %. 
 
     Siguiendo los objetivos de la investigación, se hace una revisión retrospectiva de 
las historias clínicas de los pacientes mayores o iguales de 18 años con situación 
Fallot operados en la UCCA del Hospital La Paz abarcando un período de 23 años 
desde Noviembre de 1991 hasta Febrero de 2014, ambos inclusive.  
- Se incluyen pacientes con Tetralogía de Fallot clásica (incluyendo las 
formas que tienen agenesia de la válvula pulmonar), doble salida del 
ventrículo derecho tipo Fallot, estenosis valvular pulmonar más CIV, y 
también los casos de atresia pulmonar con CIV y presencia del sexto arco 
(ramas pulmonares confluentes y de buen calibre), ya que las técnicas 
quirúrgicas empleadas en todos estos casos son similares.  
- Se excluyen los pacientes con canal aurículo-ventricular asociado y los 
pacientes con atresia pulmonar con CIV y sin sexto arco que reciben el flujo 
pulmonar desde grandes colaterales aorto-pulmonares, ya que las técnicas 
quirúrgicas que requieren estos pacientes son distintas y la morbi-
mortalidad asociada es superior, porque de esta manera conseguimos 
homogeneizar el grupo de pacientes del estudio.  
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     Obtenemos así un grupo de 102 cirugías en 94 pacientes (26 reparaciones 
completas y 76 reintervenciones) que son el objeto de esta tesis. Se estudian los datos 
demográficos, las características preoperatorias referentes a su presentación clínica y 
los resultados de las pruebas complementarias, las indicaciones quirúrgicas, se 
describen las intervenciones realizadas y la evolución durante el postoperatorio 
inmediato, así como de las revisiones posteriores en consultas externas (Tabla-1). Se 
hace un análisis de los factores de morbi-mortalidad hospitalaria, así como del 
seguimiento a largo plazo, necesidad de nuevas reintervenciones (ya sean estas 
percutáneas o quirúrgicas), y valoración de la clase funcional actual de los pacientes 
operados.  
 
Tabla-1: Variables estudiadas: nº: número, O2: oxígeno, grad VD-AP: gradiente 
ventrículo derecho-arteria pulmonar, IP: insuficiencia pulmonar, FEVD: fracción de 
eyección del ventrículo derecho, FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo, 
IT: insuficiencia tricúspide, FRP: fracción de regurgitación pulmonar, VTSVD: volumen 
telesistólico del ventrículo derecho, VTDVD: volumen telediastólico del ventrículo 
derecho, PSVD: presión sistólica del ventrículo derecho, PDVD: presión diastólica del 
ventrículo derecho, PSP: presión sistólica pulmonar, pp: prótesis pulmonar, CIV: 
comunicación interventricular, CIA/FOP: comunicación interauricular/foramen oval 
permeable, CEC: circulación extracorpórea, ECG: electrocardiograma, DAI-MP: 
desfibrilador automático implantable - marcapasos. 
 
 
 
 
 
Variables 
demográficas  y 
preoperatorias 
Nombre, teléfono, fecha de nacimiento, nº historia clínica, 
sexo 
Diagnóstico cardiológico inicial 
Cirugía de reparación completa/paliación previa (tipo, fecha, 
número, edad, intervalo cirugía previa-reintervención) 
Grado funcional, Saturación de O2 
Arritmia, anchura QRS 
Indicación quirúrgica 
Ecocardiograma (grad VD-AP, IP, FEVD, FEVI, IT, otras 
lesiones) 
Resonancia Magnética (FRP, VTSVD, VTDVD, FEVD, 
FEVI, IT, realce tardío, otras lesiones) 
Cateterismo (IP, grad VD-AP, PSVD, PDVD, PSP, IT, otras 
lesiones) 
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Variables operatorias 
Fecha de cirugía 
Edad 
Peso, Talla, Superficie corporal 
Canulación femoral 
Tipo y nº de prótesis pulmonar 
Cirugía asociada (tricúspide, aórtica, CIV, CIA/FOP, maze) 
Tiempo de CEC, Tiempo de pinzado aórtico 
Temperatura mínima 
 
Variables 
postoperatorias 
Horas de intubación 
Días en reanimación, Días en planta 
Complicación, Reoperación inmediata 
Mortalidad hospitalaria 
 
 
Variables de 
seguimiento 
Fecha de seguimiento 
Grado funcional actual 
Tratamiento cardiológico 
ECG 
Ecocardiograma (grad VD-AP, IP, FEVD, FEVI, IT, otras 
lesiones) 
Resonancia Magnética (FRP, VTSVD, VTDVD, FEVD, 
FEVI, IT, realce tardío, otras lesiones) 
Mortalidad tardía 
Fallo y/o disfunción de prótesis pulmonar  
Reoperación con CEC 
Implante o recambio de DAI-MP 
Tratamiento percutáneo 
 
     Se ha localizado a todos los pacientes del estudio excepto a dos, que 
consideramos perdidos, mediante su última cita de revisión en nuestra UCCA, o por 
contacto telefónico. Consideramos completo el seguimiento en el 98 % de nuestra 
serie. 
 
     Definimos Mortalidad Hospitalaria como cualquier muerte que ocurre durante los 
30 días posteriores a la cirugía, o en cualquier momento mientras que el paciente esté 
hospitalizado tras la intervención quirúrgica. Definimos Mortalidad tardía como toda 
muerte que ocurre posteriormente a la Mortalidad Hospitalaria. 
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     Consideramos el fin de seguimiento en cada caso, si el paciente fallece, si tiene 
una nueva intervención quirúrgica que requiera circulación extracorpórea, o si está 
vivo en la última revisión. Se estudia también durante este tiempo la necesidad de 
intervención percutánea y/o de implante de Desfibrilador Automático Implantable (DAI) 
o de marcapasos. En la última revisión cardiológica de cada paciente, se consignan 
los datos acerca de la calidad de vida percibida mediante entrevista personal, y el 
grado funcional objetivo es valorado con test de la marcha, para valorar el impacto que 
tuvo la cirugía sobre su grado funcional. En los pacientes portadores de bioprótesis 
valvular pulmonar, consideramos esta disfuncionante si tiene gradientes pico medidos 
con ecocardiograma superiores a 40 mmHg y/o presenta insuficiencia pulmonar 
severa, y consideramos un fallo de la bioprótesis si su disfunción condiciona un 
explante quirúrgico para colocar una nueva prótesis o si se implanta prótesis pulmonar 
percutánea en su interior. 
 
     El estudio estadístico se ha realizado con el paquete estadístico SPSS-15.0 para 
Windows. Se presentan las variables cuantitativas como media ± desviación estándar 
si la distribución es normal, o como mediana con rango intercuartílico (percentil 25-
percentil 75) si la distribución no es normal, y las variables cualitativas como 
porcentajes. La comparación de medias entre variables cuantitativas se hace con t de 
Student o test de Wilcoxon, y la comparación de variables cualitativas con test de Chi-
cuadrado o de Fisher según se precise en cada caso. Se muestra un análisis 
univariable de la mortalidad hospitalaria y sus factores de riesgo. Respecto al 
seguimiento y a la evolución a largo plazo, se presentan las curvas de supervivencia 
actuarial y de pacientes vivos y libres de reintervención según el método de Kaplan-
Meier. La comparación de las variables de resonancia magnética pre y postoperatorias 
de los pacientes para observar la repercusión del implante de bioprótesis pulmonar 
sobre el ventrículo derecho se ha hecho con t de Student para datos pareados. 
Consideramos significativo un valor p inferior a 0,05. 
 
 
3-2 Estudio en la UCCA del paciente con situación Fallot  
 
     Ante la sospecha de un deterioro clínico en un paciente operado de SF, o en la 
primera valoración de un paciente con SF nunca operado, que se remite a nuestra 
unidad de cardiopatías congénitas del adulto (UCCA), lo primero a realizar es una 
valoración clínica en consulta externa para definir bien el grado funcional21. Para 
conocer el grado funcional empleamos la clasificación de la New York Heart 
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Association (NYHA), que considera cuatro grados (I, II, III, y IV) según aparezca 
respectivamente disnea y cansancio con grandes, moderados, pequeños esfuerzos, o 
en reposo. Si con la anamnesis y la inspección clínica persisten dudas, se realizará al 
paciente una ergometría con consumo de oxígeno, que nos define de una manera 
objetiva el verdadero grado funcional, ya que hay pacientes subjetivamente 
asintomáticos que presentan síntomas al hacer esfuerzos. Los pacientes con SF y 
disfunción ventricular derecha muestran un consumo pico de oxígeno por debajo del 
35 % del teórico. 
 
     En todos los pacientes se hará un electrocardiograma completo de 12 derivaciones, 
una radiografía de tórax (posteroanterior y lateral) y una analítica completa. El 
electrocardiograma (Figura-1) nos mostrará la presencia de ondas p si los pacientes 
se mantienen en ritmo sinusal y un QRS habitualmente prolongado que se relaciona 
con el grado de dilatación del VD. 
 
 
 
Figura-1: Electrocardiograma de paciente adulta con situación Fallot operada en ritmo 
sinusal (RS), con bloqueo de rama derecha y QRS de 160 ms 
 
     La radiografía de tórax mostrará grados variables de cardiomegalia secundaria a 
la insuficiencia pulmonar y a la dilatación del VD en los pacientes con SF operada 
(Figura-2), y patrón de hipoaflujo pulmonar en los pacientes con SF no operada.  
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Figura 2: Radiografías de tórax posteroanterior (A) y lateral (B) prequirúrgicas en 
paciente adulta con situación Fallot operada. Cardiomegalia moderada con aumento 
de tamaño ventricular derecho, con prominencia del contorno superoanterior del 
corazón, que sugiere aneurisma del tracto de salida del ventrículo derecho. 
 
     La analítica completa se hará con estudio de coagulación, para ver entre otras 
cosas cómo está su función hepática y renal, y con medida del péptido atrial 
natriurético tipo B (BNP) que se correlaciona con su grado funcional y con la 
sobrecarga volumétrica del VD. Como ésta es una serie larga de pacientes cuya 
primera operación se remonta años atrás y que en muchos casos han sido 
politransfundidos, no es infrecuente encontrar alteraciones de la función hepática por 
Hepatopatía asociada a virus de la Hepatitis  C,  congestión venosa  crónica por fallo 
cardíaco derecho y hepatopatía de estasis, o por hipoxia mantenida en los que llegan 
a la edad adulta sin corregir.  En estos pacientes con cianosis crónica, también se 
estudiará el metabolismo del hierro (incluyendo hierro sérico, ferritina, transferrina y 
saturación de la transferrina), ya que la ferropenia es uno de los factores que 
contribuye a la anemia y de esta manera puede enmascarar los síntomas. 
 
     La técnica de imagen que primero se elegirá es la Ecocardiografía transtorácica 
que actualmente se emplea en todos los pacientes tanto en la valoración inicial como 
en los seguimientos anuales. Sus modos M, 2D, 3D, el doppler pulsado y el continuo 
hacen posible identificar la anatomía cardíaca, definir los gradientes, cuantificar la 
insuficiencia pulmonar y el grado de dilatación del ventrículo derecho, así como la 
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posible disfunción diastólica y/o sistólica del mismo22. El strain, el strain rate y el 
TAPSE (excursión sistólica del plano del anillo tricuspídeo), permiten valorar y 
cuantificar las anomalías de la contractilidad regional del VD  junto con la función 
contráctil global, ya que las zonas ocupadas por el parche de cierre de la CIV y el 
parche transanular no se contraen. En cuanto a la insuficiencia tricúspide si existe, es 
importante cuantificarla, medir el anillo valvular, y distinguir si es funcional o anatómica 
valorando la anatomía de los velos, que pueden ser displásicos o estar inmóviles como 
consecuencia de daño en una cirugía previa. Además se valorará el lado izquierdo del 
corazón (tamaño de la raíz aórtica a nivel del anillo aórtico, senos de Valsalva, unión 
sinotubular y aorta ascendente, morfología y función del ventrículo izquierdo), y la 
presencia de otras lesiones residuales, secuelas, o complicaciones. La 
Ecocardiografía transesofágica se emplea de manera individualizada, si se quiere 
valorar algún aspecto intracardíaco no visto bien con las otras pruebas diagnósticas, y 
desde el año 2012 se usa rutinariamente en todos los pacientes que van a operarse (al 
principio de la cirugía y al salir de la circulación extracorpórea) como técnica de control 
de calidad intraoperatoria.  
 
     La Resonancia Magnética actualmente es el complemento ideal de la 
ecocardiografía y hoy en día la consideramos el patrón oro para el estudio del 
ventrículo derecho (Figuras-3 y 4).  
 
 
 
Figura-3. A. Estudio de resonancia magnética cardiaca en proyección eje corto, 
secuencia Echo de gradiente. Paciente con tetralogía de Fallot corregida en la 
infancia. Se pueden observar los artefactos ferromagnéticos típicos que producen los 
cerclajes esternales (flecha). Imagen del parche de ampliación del tracto de salida del 
VD, que se acompaña de ligera dilatación del VD (cabezas de flecha). B. Eje largo de 
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otro paciente con dilatación aneurismática gigante del parche de ampliación del tracto 
de salida del VD. (VI: ventrículo izquierdo; VD: ventrículo derecho; AD: aurícula 
derecha). Imágenes cedidas por la Dra. M. Bret. 
 
    La resonancia magnética valora la anatomía cardíaca, de los grandes vasos y su 
relación con las estructuras adyacentes (esternón, pulmones, tráquea y bronquios, 
ramas pulmonares, etc). Con las imágenes en movimiento estudia detalladamente la 
repercusión hemodinámica de las lesiones, el tamaño, y la contractilidad biventricular, 
tanto global como segmentaria. Los estudios seriados permiten comparar las medidas 
de la fracción de regurgitación pulmonar, de los volúmenes indexados del ventrículo 
derecho al final de la sístole y de la diástole, así como la fracción de eyección del VD, 
y de esta manera ayudan en la toma de decisiones acerca de cuándo indicar una 
nueva reoperación y controlar el seguimiento de estos pacientes. El realce tardío con 
gadolinio nos identifica zonas del miocardio con fibrosis que pueden ser foco de 
arritmias, o zonas de escasa viabilidad que contribuyan a las alteraciones de la 
contractilidad regional.  
 
 
 
Figura-4. Estudio de resonancia magnética cardiaca de paciente con situación Fallot 
reparada en la infancia. Secuencia Echo de gradiente en proyección 4 cámaras, 
sístole ventricular (izquierda) y diástole (derecha). Aumento de tamaño de cavidades 
derechas. Imagen de insuficiencia tricuspídea (flecha), con jet que choca contra el 
septo interauricular. (VD: ventrículo derecho; VI: ventrículo izquierdo; AD: aurícula 
derecha; AI: aurícula izquierda). Imágenes cedidas por la Dra. M. Bret. 
 
     Los volúmenes del ventrículo derecho medidos por resonancia se relacionan 
positivamente con la fracción de regurgitación pulmonar y con la anchura del QRS, y 
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negativamente con la fracción de eyección del VD. En nuestra UCCA empezamos a 
utilizar la resonancia magnética de manera rutinaria con estos pacientes a partir del 
año 2005. Recomendamos hacer un estudio basal en todos los pacientes al principio 
de la segunda década tras la cirugía de reparación completa, y repetirla 
posteriormente cada 2 ó 3 años o antes si hay clínica o sospecha de progresión de la 
enfermedad. 
 
     En los pacientes con indicación quirúrgica, se complementará el estudio 
preoperatorio con un Cateterismo cardíaco que valore presiones intracardíacas, 
estudie la anatomía coronaria, y la permeabilidad de los vasos femorales. Conocer el 
patrón coronario es determinante, para no lesionar ninguna arteria principal durante la 
reoperación. En los pacientes con SF no operada o solo paliada, el cateterismo 
además de servir para hacer el estudio hemodinámico diagnóstico preoperatorio 
valorando las fuentes adicionales de flujo pulmonar, si el paciente lo tolera, tiene 
también una función terapéutica para ocluir colaterales aorto-pulmonares o fístulas 
quirúrgicas previo a la cirugía, ya que al eliminar esta sobrecarga de volumen se 
favorece la perfusión sistémica durante la circulación extracorpórea y el manejo 
durante el postoperatorio inmediato. Las estenosis periféricas de ramas pulmonares 
que pueden presentar estos pacientes ya sean nativas o causadas por una fístula 
previa se tratarán electivamente de manera percutánea, con angioplastia simple con 
balón o con stent.   
 
     En algunos casos seleccionados se puede prescindir del estudio hemodinámico y 
realizar en su lugar: 
- una Tomografía Computarizada cardíaca de alta resolución que nos muestre 
el origen y distribución de los principales troncos coronarios y su relación con el 
tracto de salida del ventrículo derecho (Figura-5). La Tomografía también 
muestra imágenes precisas de la anatomía cardíaca que resultan muy útiles en 
los pacientes en los que no se puede realizar una resonancia magnética, por 
ejemplo en los portadores de marcapasos o desfibrilador. La principal 
desventaja de la tomografía respecto a la resonancia, es que la primera asocia 
radiación ionizante mientras que la segunda no, y además la tomografía no 
permite hacer estudios dinámicos de flujo. 
- un Eco Doppler de arteria y vena femorales que nos descarte problemas que 
contraindicarían una canulación a ese nivel como por ejemplo una trombosis 
antigua, un pseudoaneurisma o fístula arteriovenosa femorales. 
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Figura-5: Reconstrucción tridimensional de la tomografía computarizada cardíaca 
preoperatoria de un paciente adulto con reparación completa de Fallot en la niñez, 
donde se observa arteria coronaria derecha (flecha blanca) con rama conal grande 
(flecha roja), que discurre junto al margen derecho del parche transanular. Imágen 
cedida por la Dra. M. Bret. 
 
     Respecto a las indicaciones quirúrgicas que seguimos en nuestro grupo, de 
acuerdo con lo recomendado en las guías clínicas europeas y americanas, seguimos 
este protocolo:  
- En pacientes con SF adultos no operados o sólo paliados, recomendamos la 
reparación completa siempre que el tamaño de las ramas pulmonares sea 
aceptable para tolerarlo (valor z superior a -2) y no exista hipertensión 
pulmonar irreversible, en los pacientes sintomáticos con gradientes VD-AP pico 
y medio medidos por ecocardiografía superiores a 50 y 30 mm Hg 
respectivamente, y en los asintomáticos con gradientes VD-AP superiores a 60 
y 40 mm Hg respectivamente, para así restablecer unos niveles normales de 
oxigenación y mejorar la sintomatología.  
- En los pacientes adultos con SF ya reparada completamente y que requieran 
reintervención, al ser estas indicaciones variadas según la lesión anatómica a 
tratar, las detallaremos más adelante, pero en general nos basamos en la 
repercusión clínica de sus lesiones a lo largo del seguimiento, como el 
deterioro del grado funcional o aparición de arritmias para indicar una nueva 
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cirugía. También se tiene en cuenta la repercusión funcional de las lesiones 
cardíacas y como van evolucionando en el tiempo. De esta manera ayudarán a 
establecer la indicación quirúrgica, la progresiva dilatación y/o disfunción del 
ventrículo derecho, el aumento de insuficiencia tricúspide, o la existencia de 
otras lesiones residuales que precisen cirugía. 
- La cirugía de estos pacientes debe ser realizada por cirujanos que tengan 
experiencia en cardiopatías congénitas. 
 
 
3.3  Cirugía en el paciente adulto con situación Fallot operada 
previamente o sin operar 
     
     La Cirugía en todos los casos se realiza por esternotomía media y requiere el uso 
de circulación extracorpórea con hipotermia moderada. La canulación femoral 
(Figura-6) muchas veces es necesaria si hay antecedente de operaciones previas, 
para entrar en circulación extracorpórea y realizar la esternotomía estando el paciente 
en hipotermia y teniendo el corazón drenado, y de esta manera evitar accidentes en 
los casos con gran dilatación de cavidades derechas e importantes adherencias entre 
el corazón y el esternón.  
 
 
 
Figura-6: Imágenes intraoperatorias de la disección de vasos en ingle derecha (A), 
con la vena femoral a la izquierda y la arteria femoral a la derecha, y con las cánulas 
colocadas en los vasos (B), para iniciar la circulación extracorpórea en un paciente 
con situación Fallot previamente operada. 
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     Rara vez no es posible un acceso arterial por vía femoral ya sea por trombosis 
oclusiva previa o por hipoplasia extrema de los vasos. Una alternativa válida en estos 
casos es la canulación de la arteria axilar, preferiblemente del lado derecho. En el 
resto de los pacientes en los que no se considere la canulación periférica, la 
canulación de aorta ascendente y ambas venas cavas será central según nuestra 
técnica habitual.  
 
       Sólo se pinzará la aorta y se parará el corazón si se va a trabajar en las cavidades 
izquierdas o si hay defectos septales residuales (comunicación interventricular o 
interauricular por ejemplo). En estos casos la protección miocárdica la haremos 
mediante infusión de cardioplejia hemática anterógrada y fría de manera intermitente 
además del frío tópico sobre el corazón, y se drenará la sangre que proviene de la 
recirculación pulmonar en cavidades izquierdas. Si sólo hay que intervenir en el lado 
derecho del corazón, la sustitución valvular pulmonar y una eventual plastia 
tricuspídea se harán con el corazón latiendo, para así proteger al miocardio de la 
isquemia.  
 
     En los pacientes adultos en los que hacemos reparación completa de Fallot, 
intentamos como primera opción un abordaje a través de la aurícula derecha y arteria 
pulmonar, para minimizar o evitar la ventriculotomía en la medida de lo posible.  
- La CIV se cierra con parche heterólogo y habitualmente con sutura continua. Si 
la CIV es restrictiva, alternativamente se pueden emplear puntos de Ticron® 
2/0 apoyados en pledgets para cerrarla (Figura-7).  
- A continuación se amplía la conexión entre el ventrículo derecho y la arteria 
pulmonar, resecando las bandas musculares con sus extensiones septal y 
parietal que obstruyen el TSVD, y además abriendo el anillo valvular si éste es 
hipoplásico (valor z del anillo pulmonar menor que -2).  
- Si existen foramen oval o CIA asociados, se cierran estos con sutura continua 
antes de despinzar la aorta y finalizar el periodo de isquemia miocárdica. 
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Figura-7: Imágenes intraoperatorias tomadas desde la posición del cirujano principal, 
de la reparación completa de un paciente adulto con situación Fallot: ventrículo 
derecho de doble cámara y comunicación interventricular (CIV) restrictiva. Abierta 
aurícula derecha, la pinza muestra la localización de la CIV bajo los velos tricuspídeos 
septal y anterior (foto de la izquierda), y  en la foto de la derecha, se ve como con 
puntos sueltos se cierra de la CIV a través de la válvula tricúspide. 
 
     En los pacientes operados de Fallot con insuficiencia pulmonar severa que 
requieren reintervención, el implante de una bioprótesis como sustituto valvular 
pulmonar es nuestra elección en estos jóvenes (Figura-8), porque no requiere 
anticoagulación prolongada, a diferencia de las prótesis mecánicas que sí la precisan y 
se estima un buen funcionamiento de las mismas superior a 15-20 años. Además, las 
prótesis biológicas permiten realizar intervencionismo a su través para tratar lesiones 
de ramas pulmonares distales, y en casos seleccionados, un nuevo implante de 
prótesis pulmonar percutánea. Tras la incisión longitudinal entre el tracto de salida del 
ventrículo derecho (TSVD) y la arteria pulmonar sobre el parche transanular previo si 
existe, se identifican los restos del anillo valvular pulmonar, y se resecan las posibles 
bandas obstructivas en el TSVD. Se explanta el parche previo que suele estar 
calcificado procurando no sobrepasar sus límites, para minimizar las posibles lesiones 
de arterias coronarias que estén adyacentes al mismo. Se comprueba la correcta 
salida de las ramas pulmonares y si existe alguna estenosis proximal se amplía hacia 
allí la incisión para aumentar la rama con el parche de cierre posteriormente. 
Colocamos una bioprótesis con Stent elaborada con pericardio porcino (actualmente 
usamos Mosaic-Medtronic®), que se sutura de manera ortotópica sobre el teórico 
anillo valvular pulmonar y posteriormente como techo de dicha incisión colocamos un 
parche de vena yugular bovina que escogemos por sus excelentes propiedades 
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hemostáticas. Suturamos la bioprótesis con puntos sueltos de Ticron® 2/0 apoyados 
en pledgets en su mitad posterior, y de forma continua con sutura de Prolene® 3/0 en 
su mitad anterior, que en nuestra opinión es la forma más segura para evitar 
dehiscencias perivalvulares. Se deben elegir tamaños grandes de prótesis según las 
recomendaciones de la clínica Mayo23, habitualmente un número 27 ó 29, porque con 
el tiempo se calcificarán y se harán estenóticas, aunque a un ritmo mucho más lento 
que en el lado izquierdo del corazón. Como orientación del tamaño de la prótesis 
pulmonar, al menos este debe ser igual o ligeramente superior al del anillo aórtico, y 
en casos con disfunción ventricular derecha intentaremos colocar un número mayor 
para minimizar los gradientes transprotésicos. Tras la interposición de una bioprótesis 
pulmonar mantenemos a los pacientes anticoagulados con acenocumarol (Sintrom®) 
durante tres meses, pudiéndose cambiar posteriormente esta pauta a antiagregación 
si su cardiólogo lo considera oportuno. En casos seleccionados que asocien un gran 
aneurisma en el tracto de salida del VD se asocia una resección del mismo junto al 
implante de bioprótesis pulmonar para remodelar la conexión entre el VD y la arteria 
pulmonar. 
 
 
 
Figura-8: Imágenes intraoperatorias tomadas desde la posición del cirujano principal, 
de la reoperación de un adulto para interponer bioprótesis en posición pulmonar, con 
techo de vena yugular bovina según las recomendaciones de la clínica Mayo.  
 
     Los pacientes operados de Fallot cuya indicación quirúrgica principal es la 
estenosis pulmonar, habitualmente van a ser portadores de un conducto valvulado 
previamente implantado que con el tiempo y el crecimiento del paciente está 
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estenótico. En estos casos explantaremos el conducto previo, y seguidamente 
implantaremos una bioprótesis pulmonar con la técnica previamente descrita en lo 
referente a la insuficiencia pulmonar. 
 
     La insuficiencia aórtica en el paciente adulto operado de Fallot suele deberse a 
dilatación anular generalmente, aunque a veces también puede asociarse prolapso de 
alguno de los velos o incluso a rotura de un seno de Valsalva aneurismático. Si esta es 
la indicación quirúrgica de la reintervención, en una minoría de casos se puede 
intentar hacer una plastia valvular aórtica, y si esta plastia no se considera o es 
insuficiente, habrá que sustituir la válvula por una prótesis mecánica que es la que va 
a dar un óptimo funcionamiento durante más tiempo, aunque como contrapartida 
requiere tratamiento anticoagulante de por vida.  
 
     La insuficiencia tricúspide en el paciente adulto operado de Fallot suele deberse a 
dilatación anular secundaria a la dilatación del ventrículo derecho generalmente, 
aunque a veces existe anomalía propia valvular de tipo Ebstein o iatrogénica por las 
cirugías previas (fijación al parche de cierre de CIV, rotura de velos…). En general, 
actuamos sobre la válvula tricúspide si la insuficiencia es moderada o severa, ya que 
en los casos en los que la insuficiencia es menor, mejora simplemente con la 
interposición de prótesis pulmonar. La reparación valvular con anuloplastia (ya sea de 
Vega o protésica) o algún otro tipo de plastia valvular suele ser suficiente, y en una 
pequeña proporción de casos en los que la válvula no sea reparable, habrá que 
sustituirla por una prótesis biológica. Las preferencias por una bioprótesis en posición 
tricúspide son las mismas expuestas anteriormente al referirnos a la bioprótesis 
pulmonar. 
 
     Los defectos septales residuales en el paciente adulto operado de Fallot muchas 
veces son difíciles de identificar preoperatoriamente, lo cual es importante, porque 
como se ha comentado antes su presencia determinará la necesidad de pinzar la aorta 
y parar el corazón. También a veces su localización durante la cirugía es compleja, ya 
que muchas veces las CIV son dehiscencias del parche previo y se encuentran en 
localizaciones atípicas. Una vez identificados los defectos, se cerrarán directamente 
con puntos o mediante la interposición de un parche desde la cavidad cardíaca más 
favorable. 
 
     En casos seleccionados de pacientes con arritmia refractaria a tratamiento médico 
o percutáneo se asociará a la cirugía programada un tratamiento de arritmias con 
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sonda monopolar de radiofrecuencia según protocolo de Maze derecho, si se trata de 
taquicardias supraventriculares por reentrada o flutter auricular paroxístico, o de Cox-
Maze derecho e izquierdo si se trata de fibrilación auricular paroxística. 
 
     Una vez realizada la cirugía intracardíaca, progresivamente se va saliendo de 
circulación extracorpórea con escasas dosis de inotrópicos excepto en los casos con 
disfunción ventricular previa que requieren más ayuda inotrópica e inodilatadora. Tras 
observar una correcta hemodinamia, se neutraliza la heparina con protamina y se 
realiza una hemostasia minuciosa. Habitualmente dejamos una membrana 
retroesternal de politetrafluoroetileno (PTFE) de 0,1 mm que proteja al corazón de 
adherirse al esternón, como precaución ante futuras reintervenciones. 
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4. Resultados:  
 
     Con el fin de lograr una exposición más clara de los resultados, se analizan 
separadamente dos grupos de pacientes: en primer lugar hablaremos del grupo de 
pacientes con SF que llegaron a la edad adulta sin operar o sólo paliados, y en 
segundo lugar nos ocuparemos del grupo de SF con reparación completa previa que 
se vuelven a operar durante la vida adulta. 
 
 
 
4-1 Situación Fallot del adulto no operado o paliado: 
 
     Este grupo cuenta con 26 cirugías de reparación completa realizadas en 26 
pacientes adultos con SF. Suponen un 8 % del total de cirugías que se han hecho en 
la UCCA sobre los pacientes adultos con SF. 
 
 
4-1.1 Situación Fallot del adulto no operada o paliada: Análisis de las 
variables preoperatorias 
 
     La edad media de los pacientes es de 35,7 ± 10,8 años, con un rango que va entre 
los 20 y los 53 años. El peso medio es de 64,9 ± 12 kg.  
 
     La distribución por sexos está balanceada con 15 hombres (55,7%) y 11 mujeres 
(42,3%).  
 
     Los diagnósticos preoperatorios se resumen en el Gráfico-1. La patología más 
frecuente es el ventrículo derecho bicameral (VDDC) más CIV, seguida por la 
Tetralogía de Fallot clásica y probablemente reflejan casos iniciales de CIV en los que 
inicialmente predominaría el shunt izquierda-derecha que con el tiempo fueron 
desarrollando limitación al flujo pulmonar por engrosamiento de bandas musculares en 
el tracto de salida del ventrículo derecho y evolucionaron hasta convertirse en 
situación Fallot. Más raros son los casos de estenosis o atresia valvular pulmonar con 
CIV, y de doble salida del ventrículo derecho tipo Fallot. 
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Gráfico-1: Diagnóstico inicial del adulto con situación Fallot no operada/paliada 
VDDC: ventrículo derecho bicameral. CIV: comunicación interventricular. T: Tetralogía, 
EP valv: estenosis pulmonar valvular, DSVD: doble salida del ventrículo derecho, AP: 
atresia pulmonar 
 
     Encontramos como anomalías asociadas: la presencia de comunicación 
interauricular (CIA) o foramen oval permeable (FOP) en 16 pacientes (61,5 %), arco 
aórtico derecho en 7 pacientes (27 %), agenesia de rama pulmonar izquierda en 3 
pacientes (11,5 %), insuficiencia aórtica severa en 3 pacientes (11,5 %), membrana 
subaórtica en 1 paciente (3,8 %), anomalía coronaria (coronaria cruzando el tracto de 
salida del VD) en 1 paciente (3,8 %), y síndrome de Down en 1 paciente (3,8 %). Una 
paciente con tetralogía de Fallot asociaba agenesia de la válvula pulmonar, y otros 2 
pacientes (7,7 %) tenían ramas pulmonares hipoplásicas pero que se consideraron 
suficientes para realizar una septación completa cardíaca. Ningún paciente era 
portador del virus de la Hepatitis C. 
 
     La mayoría de los pacientes no tenían intervenciones previas, y 5 pacientes (19,2 
%) habían sido paliados, 4 de ellos con fístula de Blalock-Taussig, y 1 con fístula de 
Waterston-Cooley. 
 
     Respecto a la clínica: aunque 6 pacientes (23 %) están asintomáticos o en grado 
funcional I de la escala de la New York Heart Association (NYHA),  la mayoría 
presentan síntomas, estando 12 pacientes (46 %) en grado funcional III, y en grado 
funcional II los 8 pacientes restantes (31 %). En 5 pacientes (19,2 %) existen 
antecedentes de arritmia previa que suele ser supraventricular (taquicardia 
supraventricular, flutter o fibrilación auricular paroxística) excepto un paciente con 
taquicardia ventricular no sostenida en Holter y antecedentes de síncope. La 
46%
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saturación de oxígeno basal media es de 93 ± 4,8 %. El hematocrito medio es 49 ± 
10,8 % (rango entre 35 % y 86 %) siendo superior al 50 % en 10 pacientes (38 %), 
como consecuencia de su cianosis crónica. 
 
     La indicación quirúrgica principal en este grupo es la estenosis pulmonar en 24 
pacientes (92%). En los 2 pacientes restantes también existía insuficiencia pulmonar 
asociada ya que una paciente tenía agenesia de la válvula pulmonar, y en otro se 
había realizado una hemicorrección (conexión entre el VD y las ramas pulmonares con 
parche transanular dejando abierta la CIV) como segunda paliación tras una fístula 
sistémico-pulmonar. 
 
     Hablando de las pruebas complementarias realizadas, en todos los pacientes se 
realizó ecocardiograma, en 21 pacientes (80 %) se hizo cateterismo cardíaco, y en 13 
pacientes (50 %) se hizo Resonancia magnética. Excepcionalmente se realizó 
tomografía computarizada cardíaca (Figura-9).  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura-9: Estudio de tomografía computarizada (TC) de múltiples detectores con 
sincronismo cardíaco y contraste intravenoso. Estudio preoperatorio de paciente con 
Tetralogía de Fallot no reparada, de 44 años de edad. A. marcada hipertrofia muscular 
del tracto de salida del VD (cabeza flecha), con estenosis del tronco pulmonar y en el 
origen de ambas arterias pulmonares (flecha larga). B. Angio-TC de ambas coronarias, 
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visión craneal, en donde se descartan posibles anomalías coronarias. C. Foramen oval 
permeable (flecha amarilla). D. Comunicación interventricular, con cabalgamiento de la 
raíz aórtica sobre el septo interventricular (diámetro de 20 mm). Destaca la hipertrofia 
miocárdica derecha, con espesor similar al del ventrículo izquierdo (flecha blanca). 
Imágenes cedidas por la Dra. M. Bret 
 
     Como se puede observar en la Tabla-2 y de acuerdo con su indicación quirúrgica, 
el gradiente entre el ventrículo derecho y la arteria pulmonar está elevado, los 
pacientes no tienen insuficiencia pulmonar o esta es leve, casi no existe insuficiencia 
tricúspide asociada, la contractilidad de ambos ventrículos está conservada, y el 
ventrículo derecho suele estar hipertrófico y no dilatado. 
     
Tabla-2: Resultados de las pruebas complementarias preoperatorias en los 
pacientes con situación Fallot adultos no reparados o sólo con paliación. 
(Gradiente VD-AP: gradiente ventrículo derecho-arteria pulmonar, Disf: disfunción, 
VTDVD: volumen telediastólico del ventrículo derecho, VTSVD: volumen telesistólico 
del ventrículo derecho, FEVD: fracción de eyección del ventrículo derecho, FEVI: 
fracción de eyección del ventrículo izquierdo). 
 
 Ecocardiograma Cateterismo Resonancia 
Gradiente VD-AP 85 ± 31 mm Hg 70 ± 34 mm Hg  
Insuficiencia 
Pulmonar 
No 77 % 
Leve 15 % 
Moderada 4 % 
Severa 4 % 
No 90 % 
Leve 5 % 
 
Severa 5 % 
 
Ventrículo derecho Normal 77 % 
Disf. Leve 11 % 
Disf. moderada 8 % 
Disf. severa 4 % 
 VTDVD 65 ± 24 ml/m2 
VTSVD 23 ± 13 ml/m2  
FEVD 62 ± 9 % 
Ventrículo 
izquierdo 
Normal 92,4 % 
Disf. Leve 7,6 % 
 FEVI 62 ± 7,8 % 
Insuficiencia 
Tricúspide 
No 58 % 
Leve 38 % 
Moderada 4 % 
 
No 75 % 
Leve 10 % 
Moderada 10 % 
Severa 5 % 
No 67 % 
Leve 33 % 
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4-1.2 Situación Fallot del adulto no operada o paliada: Análisis de las 
variables operatorias 
 
     Todos los pacientes se operaron por esternotomía media, con canulación central en 
aorta ascendente y en ambas venas cavas, circulación extracorpórea e hipotermia 
moderada, con pinzado aórtico y parada cardíaca con cardioplejia hemática 
anterógrada intermitente además de frío tópico local. Los tiempos medios de 
circulación extracorpórea y de pinzado aórtico fueron 124 ± 45 minutos y 94 ± 35 
minutos respectivamente.  
 
     La CIV se cerró mayoritariamente desde la aurícula derecha en 16 pacientes (61,5 
%), desde el ventrículo derecho en 8 pacientes (30,8 %), y desde la aorta en 2 
pacientes (7,7 %). La reconstrucción del tracto de salida del ventrículo derecho se hizo 
conservando la válvula pulmonar en 20 pacientes (76,9 %), interponiendo una 
bioprótesis en 4 pacientes (15,4 %), y con parche transanular en 2 pacientes (7,7 %).  
 
     Con respecto a la cirugía asociada distinta al cierre de CIA/FOP, se hizo en 5 
pacientes (19,2 %): en 1 paciente se hizo valvuloplastia tricúspide y en otro 
valvuloplastia aórtica, en 2 pacientes se colocó prótesis mecánica aórtica, y en la 
última paciente se resecó una membrana subaórtica. Con respecto a los 3 pacientes 
con agenesia de rama pulmonar izquierda, en 1 de ellos se pudo conectar la rama 
izquierda hipoplásica a la rama pulmonar derecha, y los otros 2 pacientes que no 
tenían rama izquierda viable se repararon a un solo pulmón. Ningún paciente requirió 
una crioablación de arritmias intraoperatoria. 
 
 
4-1.3 Situación Fallot del adulto no operada o paliada: Análisis de las 
variables del postoperatorio inmediato 
 
     Ningún paciente falleció, por tanto la Mortalidad Hospitalaria es cero. Tampoco 
hubo reintervenciones por lesiones hemodinámicas en el postoperatorio inmediato. A 
pesar de ser pacientes con hematocritos elevados por su cianosis crónica y requerir 
una hemostasia prolongada y cuidadosa tras la retirada de la circulación extracorpórea 
y la neutralización de la heparina con protamina, no fue necesario reintervenir por 
sangrado en ningún caso durante el postoperatorio inmediato.  
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     Aparecieron complicaciones en 7 pacientes (26,9 %) que se detallan a 
continuación: 1 paciente requirió implante de marcapasos por bloqueo aurículo-
ventricular completo postoperatorio, 1 sufrió un accidente cerebro-vascular con 
hemiparesia izquierda residual, 2 pacientes tuvieron parálisis frénica, 1 paciente 
presentó infección superficial de la esternotomía, 1 requirió cierre esternal diferido tras 
coagulopatía severa, y 1 paciente corregida a un solo pulmón por agenesia de rama 
pulmonar izquierda presentó un quilotórax derecho.  
 
     La mediana del tiempo de intubación fue de 6,5 horas (P25: 5 – P75: 11,25). La 
estancia mediana en la unidad de Reanimación fue de 3 días (P25: 2 – P75: 4,25), y la 
mediana de de estancia Hospitalaria postquirúrgica fue de 11,5 días (P25: 8 – P75: 
18,5). 
 
 
4-1.4 Situación Fallot del adulto no operada o paliada: Seguimiento  
 
     No se ha perdido contacto con ningún paciente, por tanto consideramos que el 
seguimiento es completo. El seguimiento medio de los pacientes es de 8,4 ± 6,1 años 
(rango entre 0,1 y 19,2 años).  
 
 
 
Figura-10: Control en seguimiento postquirúrgico con tomografía computarizada del 
paciente de la Figura-9. A. reconstrucción MIP axial oblicua. Ampliación del tracto de 
salida del ventrículo derecho e implante de prótesis biológica (flechas rojas). Persiste 
estenosis del origen de la rama pulmonar derecha (flecha blanca). B. Reconstrucción 
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MIP sagital oblicua en donde vemos el tracto de salida del ventrículo derecho y la 
prótesis pulmonar. Imágenes cedidas por la Dra. M. Bret 
     
     El único paciente que requirió implante de marcapasos por bloqueo aurículo-
ventricular completo en el postoperatorio inmediato, falleció súbitamente en su 
domicilio a los 2,3 años postquirúrgicos. En el seguimiento a largo plazo (Gráfico-2) 
los resultados son excelentes con 100 % de supervivencia hasta los 2 años y 95 % de 
supervivencia a partir de los 2,3 años. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Gráfico-2: Curva de supervivencia según Kaplan-Meier, de la evolución a largo 
plazo tras la reparación completa de la situación Fallot en el paciente adulto.  
 
     Cuatro pacientes (15,3 %) se reintervinieron en el seguimiento.  Un paciente se 
reintervino percutáneamente para implante de stent bilateral en ambas ramas 
pulmonares hipoplásicas (Figuras-10 y 11). Los otros tres se reoperaron por lesiones 
residuales (insuficiencia tricúspide, insuficiencia pulmonar, y CIV residual 
respectivamente) y se analizan junto al segundo grupo de pacientes de esta tesis, ya 
que son nuevas reoperaciones en pacientes que ya tienen hecha una reparación 
completa. Estas tres reintervenciones se realizaron pasado un tiempo relativamente 
corto tras la reparación completa (entre 6 y 18 meses).  
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Figura-11: Angiografía pulmonar del mismo paciente de las Figuras 9 y 10 con 
estenosis bilateral en el origen de ambas ramas pulmonares (izquierda), que se 
soluciona con implante de stent bilateral (derecha). Imágenes cedidas por el Dr. Á. 
Sánchez-Recalde  
 
     A partir de un año y medio tras la reparación completa, el 86,8 % de los pacientes 
están libres de reoperación (Gráfico-3). Ningún paciente ha requerido implante de 
marcapasos ni de DAI en las revisiones después del postoperatorio inmediato. 
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Gráfico-3: Curva de pacientes libres de reoperación según Kaplan-Meier, en la 
evolución posterior tras la reparación completa de la situación Fallot en el paciente 
adulto.  
 
     En la última revisión cardiológica, el grado funcional de la NYHA de la mayoría es I 
(14 pacientes, 56 %), 6 pacientes (24 %) están en grado funcional II y los 5 pacientes 
restantes (20 %) en grado funcional III. En el Gráfico-4 se muestran los grados 
funcionales preoperatorios (en azul) y postoperatorios (en naranja) de los pacientes, 
que muestran franca mejoría clínica tras la cirugía. Casi la mitad de ellos (48 %) no 
toman medicación cardiológica, y el 87 % están en ritmo sinusal.  
 
 
Gráfico-4: Grado funcional de la NYHA de los pacientes pre y postoperatorio, 
expresado en porcentajes, en adultos con situación Fallot no operada/paliada. 
Pre-qx: preoperatorio. Postqx: Postoperatorio 
 
     El último ecocardiograma realizado en el seguimiento, muestra un gradiente medio 
de 14 ± 11 mmHg, 96 % no tienen insuficiencia pulmonar o esta es leve, el VD tiene 
buena contractilidad en 92 %, y la válvula tricúspide es competente en 84 %. Las 4 
bioprótesis implantadas están normofuncionantes. 
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4-2  Reoperaciones en la Situación Fallot del adulto operada: 
 
     Este grupo cuenta con 76 reoperaciones realizadas en 71 pacientes adultos con SF 
operada. La mayoría de estos pacientes (68), recibieron la reparación quirúrgica 
completa durante la niñez, y los 3 pacientes restantes se corrigieron en la edad adulta 
como se ha comentado en el apartado anterior. Con respecto al total de pacientes con 
SF seguidos en la UCCA (318), el porcentaje de pacientes que actualmente 
reoperamos en la vida adulta es del 22 %. 
 
 
4-2.1 Reoperaciones en la Situación Fallot del adulto operada: Análisis de 
las variables preoperatorias 
 
     La edad media de los pacientes es de 32,5 ± 10 años, con un rango que va entre 
los 18 y los 58 años. El peso medio es de 65 ± 14 kg. La distribución por sexos 
muestra predominio del masculino con 48 hombres (63 %) y 28 mujeres (37 %).  
 
     Respecto a las intervenciones previas, el número medio fue de 2 ± 1 cirugías por 
paciente, con un rango que va entre 1 y 5. Recibieron paliación previa 42 pacientes 
(55 %), fundamentalmente tipo fístula sistémico-pulmonar de Blalock-Taussig (24 
pacientes) o de Waterston-Cooley (15 pacientes). La mediana de edad en la 
reparación completa fue de 6 años (P25: 3 - P75: 9), y en esta cirugía la resolución de la 
estenosis pulmonar se hizo con parche transanular en 43 casos (57 %), con parche 
infra-anular en 20 casos (26 %) y con conducto entre el VD y las ramas pulmonares en 
13 pacientes (17 %). Los portadores de conducto entre el VD y las ramas pulmonares 
significativamente tenían un número mayor de cirugías previas en comparación con el 
resto de los pacientes (Tabla-3). El intervalo medio de tiempo transcurrido entre la 
reparación completa y la reoperación en el seguimiento es de 24 ± 10 años.  
      
Tabla-3: Relación entre el número de cirugías previas y el tipo de conexión entre 
el ventrículo derecho y la arteria pulmonar. Los datos se expresan como 
porcentajes de pacientes según tengan respectivamente 2, 3, 4 o más cirugías 
previas. Nº: número, Conducto VD-AP: conducto entre el ventrículo derecho y la 
arteria pulmonar, p: significación estadística.  
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Nº Cirugías previas Transanular Conducto VD-AP Infraanular P 
2 ó más 65 % 92,3 % 50 % 0,04 
3 ó más 23,3 % 61,5 % 15 % 0,009 
4 ó más 7 % 38,5 % 5 % 0,005 
 
     Los diagnósticos preoperatorios se resumen en el Gráfico-4. La patología más 
frecuente en el 78 % de los casos es la Tetralogía de Fallot clásica y los 22 % 
restantes son los casos de doble salida del ventrículo derecho tipo Fallot, estenosis 
severa o atresia valvular pulmonar con CIV, y de D-transposición de grandes arterias 
con CIV y estenosis pulmonar corregidos con técnica de Rastelli. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Gráfico-5: Diagnóstico inicial del adulto con situación Fallot operada que 
requiere nueva operación durante el seguimiento. 
TGA-CIV + EP: D-transposición de grandes arterias - comunicación interventricular + 
estenosis pulmonar. T: Tetralogía, CIV: comunicación interventricular. EP valv: 
estenosis pulmonar valvular, DSVD: doble salida del ventrículo derecho, AP: atresia 
pulmonar 
 
     Encontramos anomalías asociadas muy diversas que se detallan en la Tabla-4, 
siendo las más frecuentes la presencia de CIV residual en 27,6 % de los pacientes, 
comunicación interauricular (CIA) o foramen oval permeable (FOP) en 27,6 %, la 
presencia de anomalías cromosómicas en 9,2 % (3 casos con síndrome CATCH-22 y 
4 con síndrome de Down), patrón coronario anómalo con arteria descendente anterior 
saliendo del ostium de la coronaria derecha que cruza el infundíbulo del VD en 9,2 %, 
arco aórtico derecho en 7,8 %, insuficiencia aórtica severa en 7,8 % (en un caso 
causada por rotura del seno de Valsalva derecho hacia el ventrículo derecho), y 
hepatopatía crónica por virus de la Hepatitis C en 7 pacientes (9,2 %). Por su rareza 
también destacamos un paciente (1,3 %) con disección crónica de la aorta ascendente 
(Figura-12). 
5%
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Diagnóstico inicial
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T. Fallot
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Tabla-4: Anomalías asociadas a la indicación quirúrgica principal en los 
pacientes adultos con situación Fallot operada que requieren nueva operación. 
CIA: Comunicación interauricular, CIV: Comunicación interventricular, FOP: foramen 
oval permeable, VHC: virus de la Hepatitis C, RRPP: ramas pulmonares, DVPAP: 
drenaje venoso pulmonar anómalo parcial, BT: Fístula de Blalock Taussig.  
 
Anomalías Asociadas (%) 
CIV 21 pacientes (27,6 %) 
CIA o FOP  21 pacientes (27,6 %) 
Anomalías cromosómicas 7 pacientes (9,2 %) 
Patrón coronario anómalo 7 pacientes (9,2 %) 
Arco aórtico derecho  6 pacientes (7,8 %) 
Hepatopatía crónica por VHC 7 pacientes (9,2 %) 
Insuficiencia aórtica severa  6 pacientes (7,8 %) 
Stent en RRPP 5 pacientes (6,5 %) 
Agenesia de la válvula pulmonar 5 pacientes (6,5 %) 
Endocarditis 3 pacientes (3,9 %) 
Membrana subaórtica 1 paciente (1,3 %) 
RRPP desconectadas 1 paciente (1,3 %) 
Insuficiencia mitral severa 1 paciente (1,3 %) 
Disección aorta ascendente 1 paciente (1,3 %) 
DVPAP 1 paciente (1,3 %) 
BT permeable 1 paciente (1,3 %) 
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Figura-12: Imágenes de reconstrucción tridimensional de Tomografía computarizada 
en paciente de 23 años operado de Fallot, con disección crónica de aorta tipo A. 
Imágenes cedidas por la Dra. M. Bret 
 
     Respecto a la clínica, aunque 6 pacientes (8,6 %) están asintomáticos o en grado 
funcional I de la escala de NYHA,  la mayoría presentan disnea de esfuerzo, estando 
34 pacientes (48,6 %) en grado funcional III, 27 pacientes (38,6 %) en grado funcional 
II, y en grado funcional IV los 3 pacientes restantes (4,2 %). En 33 pacientes (46 %) 
existen antecedentes de arritmia previa que suele ser supraventricular de tipo 
taquicardia supraventricular o flutter seguido de fibrilación auricular. Cinco pacientes 
(6,5 %) tienen documentada muerte súbita preoperatoria y 3 de ellos son portadores 
de Desfibrilador Automático Implantable (DAI) ya antes de la reintervención quirúrgica.  
 
     La indicación quirúrgica principal de reintervención en este grupo (Gráfico-5) es la 
patología asociada a la válvula pulmonar en 56 pacientes (73,7 %), ya sea por 
insuficiencia, por doble lesión o por estenosis pulmonar en orden descendente de 
frecuencia. La mayoría de los pacientes que presentan insuficiencia pulmonar estaban 
reparados previamente con parche transanular (29 de 34 pacientes) y el resto con 
parche infraanular. Por otro lado, 10 de 11 pacientes cuya indicación de reintervención 
es estenosis pulmonar, tenían previamente implantado un conducto valvulado entre el 
VD y la AP. Otras indicaciones menos frecuentes para una nueva operación se deben 
a patología de otras válvulas como insuficiencia aórtica o insuficiencia tricuspídea, o a 
defectos septales residuales tanto a nivel ventricular como auricular. 
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Gráfico-6: Indicación principal de reintervención del paciente adulto con 
situación Fallot expresado en porcentaje respecto al total de casos reoperados. 
CIA: comunicación interauricular. CIV: comunicación interventricular. IT: insuficiencia 
tricúspide. IAo: insuficiencia aórtica. EP: estenosis pulmonar, DLP: doble lesión 
pulmonar. IP: insuficiencia pulmonar 
 
     Hablando de las pruebas complementarias realizadas, en todos los pacientes se 
hizo estudio ecocardiográfico, en 64 pacientes (84 %) se hizo cateterismo cardíaco, y 
en 49 pacientes (64 %) se hizo Resonancia magnética (Tabla-5). Como se puede 
observar en la tabla y de acuerdo con su indicación quirúrgica, en este grupo de 
pacientes predomina la insuficiencia pulmonar (Figura-13) frente a la estenosis, existe 
insuficiencia tricúspide asociada hasta en un tercio de los casos, el ventrículo derecho 
suele estar dilatado y en muchos casos con su función alterada. El ventrículo izquierdo 
suele mantener su contractilidad conservada aunque hasta el 6 % de los pacientes 
muestran disfunción moderada o severa.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura-13: Resonancia magnética con estudio dinámico de cuantificación de flujo, 
utilizada para la cuantificación de la insuficiencia pulmonar de los pacientes con Fallot 
operado. A. Imagen coronal oblicua en secuencia Echo de gradiente en modo cine. Se 
identifica una aceleración del flujo, con líneas oscuras que se dirigen al ventrículo 
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derecho (cabeza de flecha). La línea amarilla muestra el plano en que se adquiere la 
secuencia de contraste de fase, para detectar los espines en movimiento lo más 
perpendicular posible a la dirección del flujo. B. Imagen de contraste de fase en donde 
se observan los espines que se dirigen al ventrículo (cabezas flecha). C. Curva de 
flujo/tiempo en donde se registra el flujo anterógrado y el retrógrado de la arteria 
pulmonar, pudiendo así calcular la fracción de regurgitación, que ayudará a indicar el 
momento de la revalvulación de estos pacientes. Imágenes cedidas por la Dra. M. Bret 
 
 
Tabla-5: Resultados de las pruebas complementarias preoperatorias en los 
pacientes adultos con situación Fallot operada que requieren nueva operación. 
(Gradiente VD-AP: gradiente ventrículo derecho-arteria pulmonar, FRP: fracción de 
regurgitación pulmonar, Disf: disfunción, VTDVD: volumen telediastólico del ventrículo 
derecho, VTSVD: volumen telesistólico del ventrículo derecho, FEVD: fracción de 
eyección del ventrículo derecho, FEVI: fracción de eyección del ventrículo izquierdo). 
 
 Ecocardiograma  Cateterismo  Resonancia 
Magnética 
Gradiente     
VD-AP  
35 ± 33 mm Hg  27 ± 30 mm Hg   
Insuficiencia 
Pulmonar  
No 5,6 %  
Leve 22,5 %  
Moderada 15,5 %  
Severa 56,3 %  
No 12 %  
Leve 26 % 
Moderada 9 %  
Severa 53 %  
FRP 44 ± 24 %  
Ventrículo 
derecho  
Normal 36,1 %  
Disf. Leve 16,7 %  
Disf. moderada 37,5 %  
Disf. severa 9,7 %  
 
 
 
VTDVD 170 ± 59 ml/m2  
VTSVD 100 ± 41 ml/m2  
FEVD 41 ± 11 %  
Ventrículo 
izquierdo  
Normal 76,4 %  
Disf. Leve 18,1 % 
Disf. moderada 2,8 %  
Disf. severa 2,8 %  
 FEVI 56 ± 10 %  
Insuficiencia 
Tricúspide  
No 28 %  
Leve 42 %  
Moderada 10 % 
Severa 20%  
No 40 %  
Leve 34,5 %  
Moderada 5,5 %  
Severa 20%  
No 42 %  
Leve 26 % 
Moderada 8 %  
Severa 24%  
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4-1.2 Reoperaciones en la Situación Fallot del adulto operada: Análisis de 
las variables operatorias 
 
     Todos los pacientes de este grupo se operaron por esternotomía media con incisión 
sobre la cicatriz previa. Se realizó canulación periférica de arteria y vena femorales en 
39 pacientes (52 %), para iniciar la circulación extracorpórea, e hipotermia moderada 
antes de abrir el esternón (en un caso la canulación arterial se hizo vía axilar derecha 
por imposibilidad de canulación femoral). Esta decisión fue tomada de manera 
individualizada por cada cirujano basándose en el grado de dilatación del ventrículo 
derecho y las adherencias del mismo con la pared torácica (Figura-14), para minimizar 
el riesgo de injuria cardíaca asociada a la reapertura esternal. El resto de los pacientes 
(48 %) se canularon centralmente en aorta ascendente y en ambas cavas, 
comenzando así la circulación extracorpórea con hipotermia moderada. En 24 
pacientes (31 %) en los que no existía defecto septal residual, y solamente había que 
trabajar en el corazón derecho, la cirugía se hizo con el corazón latiendo para evitar la 
isquemia miocárdica, y los 52 pacientes restantes (69 %) requirieron pinzado aórtico y 
parada cardíaca con cardioplejia hemática anterógrada intermitente acompañada de 
frío tópico local. Los tiempos medios de circulación extracorpórea y de pinzado aórtico  
fueron 179 ± 95 minutos y 66 ± 65 minutos respectivamente.  
 
 
 
Figura-14: Estudio de resonancia magnética cardiaca (respectivamente de izquierda a 
derecha) en planos  transversal, coronal, y sagital, de paciente adulta con situación 
fallot operada. Se observa dilatación severa del ventrículo derecho (*), aneurisma del 
tracto de salida del mismo (cabeza de flecha), e importantes adherencias tanto al 
esternón como a la pared costal izquierda (flechas rojas). Imágenes cedidas por la 
Dra. M. Bret. 
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     La conexión entre el ventrículo derecho y la arteria pulmonar, no se tocó en 16 
pacientes (21 %), se interpuso una bioprótesis según las recomendaciones de la 
clínica Mayo en 49 pacientes (64,5 %, de las cuales 12 fueron Biocor® y 37 Mosaic®), 
y en los 11 pacientes restantes (14,5 %) se realizó alguna otra conexión que a 
continuación se detalla: interposición de conducto valvulado en 7 pacientes, y parches 
infraanular o transanular en 4 pacientes. El tamaño de las bioprótesis más 
frecuentemente implantadas fue de 27 y 29 mm. Recibieron bioprótesis pulmonar 
aislada 17 pacientes (22 %). 
 
     Requirieron cirugía a nivel de la válvula tricúspide 19 pacientes (25 %) que 
presentaban insuficiencia preoperatoria moderada o severa. La mayoría de los 
pacientes (15) recibieron anuloplastia, y los 4 pacientes restantes que tenían una 
válvula no susceptible de arreglo, recibieron bioprótesis tricuspídea. Respecto a los 
tipos de anuloplastia realizada, se hizo un De Vega en 10 pacientes y se implantó un 
anillo protésico en 5 pacientes. 
 
     La insuficiencia de la válvula aórtica en 15 pacientes (19,7 %) requirió intervención: 
13 de ellos recibieron implante de prótesis mecánica (asociados 1 caso con cirugía de 
Bentall-Bono y otros 2 con implante de tubo supracoronario) y los 2 pacientes 
restantes mejoraron la insuficiencia tras plastia valvular aórtica (1 de ellos con la 
reparación de la rotura del seno de Valsalva asociada).  
 
     Hasta 38 pacientes (50 %) tenían cortocircuito residual (21 CIV, 21 CIA o FOP) que 
se cerró quirúrgicamente con parche o con puntos sueltos. Una paciente tenía un 
drenaje anómalo parcial de venas pulmonares derechas en vena cava superior sin CIA 
que pasó desapercibido en las cirugías previas, y que se solucionó con una 
tunelización de las venas pulmonares hacia la aurícula izquierda a través de la vena 
cava superior más creación de una CIA.  
 
     Existe una miscelánea de cirugías asociadas que se detallan a continuación:  
- Cirugía de ablación de arritmias con radiofrecuencia en 9,2 % de los pacientes, 
5 del lado derecho con protocolo tipo Maze, y 2 bilateral derecho e izquierdo 
con protocolo tipo Cox-Maze III. 
- Plastia de ramas pulmonares en 5 pacientes (6,5 %) 
- Implante de marcapasos en 2 pacientes (2,6 %) 
- Recambio valvular mitral en 1 paciente (1,3 %) 
74 
 
- Revascularización coronaria con arteria mamaria izquierda a arteria 
descendente anterior tras sección inadvertida de la coronaria al explantar el 
parche transanular en 1 paciente (1,3 %) 
- Ligadura de fístula de Blalock Taussig en 1 paciente (1,3 %) 
 
 
4-1.3 Reoperaciones en la situación Fallot del adulto operada: Análisis de 
las variables del postoperatorio inmediato 
 
     La Mortalidad Hospitalaria es 5,3 % puesto que 4 pacientes fallecieron y se detallan 
a continuación:  
- el primero por fallo multiorgánico el día +1 
- el segundo también el día +1 por infarto agudo de miocardio causado por la 
compresión de la arteria descendente anterior por el stent de la bioprótesis 
- la tercera por enclavamiento cerebral el día +6 del postoperatorio inmediato 
tras cirugía de Bentall mas cierre de CIV 
- la cuarta paciente era una quinta reoperación (segunda durante su vida adulta), 
y la causa del deceso fue un fallo multiorgánico el día +68 del postoperatorio 
inmediato. 
 
     De los 17 pacientes que recibieron una bioprótesis pulmonar aislada no falleció 
ninguno, por tanto no hubo Mortalidad Hospitalaria en el recambio valvular pulmonar 
aislado. 
 
     Los tiempos prolongados de circulación extracorpórea (p: 0,04) y la aparición de 
complicaciones en el postoperatorio inmediato (p: 0,033) fueron los únicos factores de 
riesgo asociados con una mayor Mortalidad Hospitalaria en el estudio univariable. 
 
     Aparecieron complicaciones en 32 pacientes (43,8 %) que se detallan en la Tabla-
6: Lo más frecuente fue la aparición de arritmia supraventricular habitualmente como 
flutter o fibrilación auricular paroxísticos, seguida por complicaciones infecciosas 
importantes del tipo endocarditis, mediastinitis o sepsis, y complicaciones 
neurológicas. Se reintervinieron en el postoperatorio inmediato 5 pacientes: 3 por 
sangrado, 1 por mediastinitis y 1 por infección superficial de la esternotomía.  
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Tabla-6: Morbilidad Hospitalaria tras la reintervención de pacientes adultos 
operados de Fallot. Nº: número, DAI: Desfibrilador automático implantable, Sd: 
síndrome, MII: miembro inferior izquierdo.  
 
Complicación  Nº pacientes Complicación  Nº pacientes 
Arritmia 10 Implante DAI 2 
Infecciosa 6 Infarto agudo de miocardio 2 
Neurológica 5 Parálisis frénica 1 
Reoperación 5 Insuficiencia mitral severa 1 
Fallo renal agudo 3 Sd. Compartimental MII 1 
Neumotórax 3 Linforragia inguinal 1 
 
     Respecto a los tiempos de intubación, la mediana fue 10 horas (P25 6 - P75 20). La 
mediana de estancia en la unidad de Reanimación fue de 3 días (P25 2 - P75 5), y del 
total de estancia Hospitalaria postquirúrgica 12 días (P25 9 - P75 15). Para estos 
cálculos se han considerado todos los pacientes, sin excluir los pacientes con 
mortalidad hospitalaria. 
 
     La aparición de complicaciones en el postoperatorio inmediato se relaciona 
significativamente con los tiempos prolongados de circulación extracorpórea (p: 0,009), 
con la cirugía distinta a la prótesis pulmonar aislada (p: 0,045) y con aumento de 
estancia hospitalaria postquirúrgica (p: 0,015) en el estudio univariable, y observamos 
una tendencia también hacia prolongar los tiempos de extubación y de estancia en la 
unidad de reanimación. No encontramos asociación con otros factores como la edad 
en el momento de la reoperación, el estado preoperatorio del VD, ni con la cirugía 
asociada a nivel aórtico/tricuspídeo o de cierre de CIV residual por separado (Tabla-7). 
 
Tabla-7: Estudio Univariable de Morbilidad Hospitalaria tras la reintervención de 
pacientes adultos operados de Fallot. Se muestran distintas variables y en la 
columna de la derecha el valor p de significación estadística. T. CEC: tiempo de 
circulación extracorpórea, T. P. Ao: tiempo de pinzado aórtico, VTDVD: volumen 
telediastolio del ventrículo derecho, FEVD: fracción de eyección del ventrículo 
derecho, PP: prótesis pulmonar, CIV: comunicación interventricular 
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 Complicación Sin complicación p 
T. CEC (minutos) 113 ± 20 68 ± 10 0,009 
T. P. Ao (minutos) 76 ± 13 55 ± 8 0,07 
Intubación (horas) 308 ± 57 10 ± 1 0,14 
Reanimación (días) 12 ± 2 1 ± 0,2 0,07 
Hospital (días) 18 ± 3 3 ± 0,6 0,015 
Edad (años) 33 ± 8 32 ± 11 0,79 
VTDVD (ml/m2) 169 ± 66 170 ± 54 0,58 
FEVD (%) 40 ± 11 42 ± 11 0,56 
Cirugía distinta a PP 20% complicación en PP aislada 
50% complicación en cirugía distinta a PP 
aislada 
0,045 
Cirugía aórtica 60% complicación si cirugía aórtica 
39% complicación si no cirugía aórtica 
0,15 
Cirugía tricúspide 31% complicación si cirugía tricúspide 
48% complicación si no cirugía tricúspide 
0,06 
Cierre de CIV  60% complicación si cierre de CIV 
37% complicación si no cierre de CIV 
0,08 
 
 
4-1.4 Reoperaciones en la situación Fallot del adulto operada: 
Seguimiento  
 
     Dos pacientes están perdidos del seguimiento, por tanto consideramos que éste es 
completo en el 97,4 % de los casos. El seguimiento medio de los pacientes es de 6,6 ± 
6,2 años (rango entre 0,1 y 22,25 años).  
 
     Durante este tiempo, fallecieron 3 pacientes: Un paciente falleció súbitamente en su 
domicilio a los 3 años postquirúrgicos, otro falleció por una hemorragia cerebral 
pasado 1 año postcirugía, y la última paciente falleció tras una nueva reintervención en 
el postoperatorio inmediato (incluida previamente en la mortalidad hospitalaria). En el 
Gráfico-6 se muestra una curva de supervivencia a largo plazo de los pacientes que 
fueron dados de alta tras la cirugía (excluida la mortalidad hospitalaria), en la que 
observamos que al año de la reoperación 98 % de los pacientes están vivos, a partir 
del tercer año 96 % de ellos sobreviven, y a partir del año 11 postcirugía la 
supervivencia es casi del 90 % 
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Gráfico-7: Curva de supervivencia según Kaplan-Meier, de la evolución a largo 
plazo tras la reoperación del paciente adulto operado de Fallot.  
 
     Diez pacientes (14,1 %) se reoperaron en el seguimiento tardío. Cinco de ellos 
requirieron nuevas intervenciones con circulación extracorpórea y están incluidos en el 
grupo como nuevos casos de reintervención. Como se ha mencionado anteriormente 
una paciente falleció en el postoperatorio inmediato y los otros 4 sobreviven en el 
momento actual. Los cinco pacientes restantes requirieron cirugías cerradas en 
relación a un DAI: implante en 3 pacientes, cambio de generador en otro, y explante 
por endocarditis y posterior implante de nuevo DAI en el quinto.   
 
     Para evaluar los resultados a largo plazo de las reintervenciones en los pacientes 
adultos con SF consideramos solamente las nuevas reoperaciones con circulación 
extracorpórea que requieren estos pacientes. En el Gráfico-8, observamos que al 
cabo de 7, 11 y 18 años están libres de una nueva reoperación mayor el 96 %, 84 %, y 
70 % de los pacientes respectivamente. 
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Gráfico-8: Curva de pacientes libres de nueva reoperación según Kaplan-Meier, en 
la evolución posterior  tras la reoperación de la situación Fallot del paciente adulto 
previamente reparado.  
 
     Nueve pacientes (12,7 %) precisaron procedimientos percutáneos durante el 
seguimiento: tres de carácter hemodinámico con implante de stent en rama pulmonar 
izquierda en una paciente (Figura-15), redilatación de stent de rama pulmonar en otro 
y angioplastia del conducto en el tercero.  Los seis restantes requirieron ablación 
percutánea de arritmias supraventriculares por parte de los electrofisiólogos. 
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Figura-15: Paciente adulta con situación Fallot operada e implante de stent en rama 
pulmonar izquierda durante el seguimiento. A: Corte transversal de Angio Tomografía 
cardíaca. B: radiografía posteroanterior de tórax 
  
     Tres pacientes (4 %) tuvieron episodios de endocarditis derecha en el seguimiento: 
Uno de ellos ya se ha mencionado previamente era portador de DAI y requirió explante 
del mismo. Otro paciente hizo endocarditis de la bioprótesis pulmonar por cándida con 
embolismos pulmonares sépticos y se trató farmacológicamente aunque finalmente 
falleció unos meses más tarde por una hemorragia cerebral. El último paciente tuvo 
endocarditis de su bioprótesis pulmonar tras una manipulación dental, no fue posible la 
identificación de germen causal y se trató medicamente de forma empírica con buena 
evolución clínica, aunque apareció una insuficiencia pulmonar severa tras ese 
episodio. 
 
     En la última revisión cardiológica, el grado funcional de la NYHA de la mayoría es I 
(41 pacientes, 61 %), 19 pacientes (28,5 %) están en grado funcional II, 6 pacientes (9 
%) en grado funcional III, y 1 paciente (1,5 %) en grado funcional IV. En el Gráfico-7 
se muestran los grados funcionales preoperatorios (en azul) y postoperatorios (en 
naranja) de los pacientes, que muestran mejoría clínica tras la cirugía. El 22 % de ellos 
no toman medicación cardiológica, y el 83 % están en ritmo sinusal. Una paciente 
presenta disfunción sinusal sintomática y se encuentra pendiente de implante de 
marcapasos definitivo. 
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Gráfico-9: Grado funcional de la NYHA de los pacientes pre y postoperatorio 
expresado en porcentajes en reoperaciones de los adultos con Fallot operado. 
Pre-qx: preoperatorio. Postqx: Postoperatorio 
 
     El último ecocardiograma realizado en el seguimiento muestra un gradiente medio 
de 16 ± 18 mmHg, 82,6 % no tienen insuficiencia pulmonar o esta es leve, el VD tiene 
buena contractilidad en 43,5 % y muestra disfunción leve en 27,5 %, y la válvula 
tricúspide es competente en 81 %. 
 
     Durante el seguimiento en 31 pacientes (43 %) se hizo Resonancia magnética de 
control. En las Figuras 16 y 17 se muestran imágenes de resonancia pre y 
postoperatorias de una paciente con SF que se reoperó para cierre de CIV residual 
mas implante de bioprótesis pulmonar. Observando la Tabla-8 en la que se muestran 
los datos de los pacientes que tenían resonancia pre y postoperatoria,  vemos la 
repercusión que tiene sobre el ventrículo derecho el implante de una válvula pulmonar: 
la bioprótesis pulmonar hace que significativamente disminuya la insuficiencia 
pulmonar, que se reduzcan los volúmenes telesistólico y telediastólico del ventrículo 
derecho, y que mejore su contractilidad. La contractilidad del ventrículo izquierdo no se 
encuentra modificada tras el implante de una prótesis pulmonar. 
 
Tabla-8: Datos correlacionados de 22 pacientes operados de Fallot y 
reintervenidos con resonancia magnética pre y postoperatoria. En las columnas 
desde la izquierda hasta la derecha se consignan respectivamente los valores 
preoperatorios, postoperatorios, y el valor p de significación estadística que resulta de 
la comparación de los valores anteriores. (FRP: fracción de regurgitación pulmonar, 
VTDVD: volumen telediastólico del ventrículo derecho, VTSVD: volumen telesistólico 
del ventrículo derecho, FEVD: fracción de eyección del ventrículo derecho, FEVI: 
fracción de eyección del ventrículo izquierdo)  
 
 Preoperatorio Postoperatorio p 
FRP (%) 41± 27 6,8  0,001 
VTSVD (ml/m2) 112 ± 39 69 ± 31 0,001 
VTDVD (ml/m2) 183 ± 61 114 ± 36 0,001 
FEVD (%) 37 ± 9 41 ± 10 0,038 
FEVI (%) 54 ± 11 56 ± 10 0,38 
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  Figura-16: Resonancia magnética (RM) cardíaca prequirúrgica de paciente con 
situación Fallot operada en la infancia. Secuencias eco de gradiente en eje corto, eje 
largo del ventrículo derecho (VD) y 4 cámaras (A, B y D) y angio-RM con 
reconstrucción volumétrica tridimensional (C). En estas secuencias, podemos observar 
una importante dilatación global del VD, con gran aneurisma del tracto de salida del 
mismo (*), que coincide con la zona de ampliación con parche quirúrgico transanular. 
Podemos distinguir la zona de parche por la ausencia de trabéculas miocárdicas, que 
se aprecia en la secuencia en eje corto y eje largo (flechas). Imágenes cedidas por la 
Dra. M. Bret 
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Figura-17: Resonancia magnética (RM) cardíaca postquirúrgica de la misma paciente 
que la Figura-16. Secuencias eco de gradiente en eje corto, 4 cámaras y eje largo (A, 
B y D) y angio-RM con reconstrucción MIP (C). En estas imágenes, se observa la 
disminución global del tamaño del VD respecto a la RM prequirúrgica. También ha 
disminuido considerablemente la región aneurismática del TSVD (*). Ventrículo 
derecho (VD), ventrículo izquierdo (VI), aurícula derecha (AD), aurícula izquierda (AI), 
aorta ascendente (Ao), tracto de salida del ventrículo derecho (TSVD), Plano válvula 
protésica (flecha). Imágenes cedidas por la Dra. M. Bret 
     Hasta el fin de Febrero de 2014 (fin de recogida de datos para esta tesis) tan sólo 
una de las 49 bioprótesis implantadas muestra datos de disfunción (paciente con 
insuficiencia pulmonar severa tras endocarditis comentado previamente), y el resto 
están normofuncionantes. Además un paciente portador de un conducto valvulado 
biológico de 21 mm se reoperó por fallo de su prótesis pulmonar, probablemente 
debido al tamaño pequeño dela válvula y al tipo de conducto.  
 
83 
 
     Sobreviven 18 de los 19 pacientes que recibieron cirugía a nivel de la válvula 
tricúspide. Excepto un paciente que mantiene su misma insuficiencia moderada 
preoperatoria, el resto han disminuído la insuficiencia valvular, y no encontramos 
diferencias significativas entre los distintos tipos de reparación con plastia o con 
bioprótesis. 
  
84 
 
85 
 
5- Discusión:  
 
 
5-1   Cardiopatías Congénitas del adulto: 
 
     Para organizar la atención de las CC del adulto en España, es necesario conocer 
su magnitud24 (incidencia y prevalencia), y basarse en modelos asistenciales que 
estén ya funcionando en otros países, para aprender de ellos y aplicarlos en el 
nuestro. Entendemos como CC en general, a cualquier anomalía cardíaca estructural 
con daño real o potencial a lo largo de la vida del individuo, teniendo como 
excepciones las CC adquiridas (como membrana subaórtica o ventrículo derecho de 
doble cámara), las CC sin alteración estructural (por ejemplo bloqueo aurículo-
ventricular completo), o las alteraciones estructurales sin significación patológica como 
puede ser una vena cava superior izquierda aislada. 
 
     La incidencia de las CC del adulto en las últimas décadas no ha variado 
significativamente, ni tampoco la tasa de abortos por CC. La prevalencia de las CC 
resulta de sumar la incidencia más la historia natural o quirúrgica de las mismas. 
Debido a los avances y mejoras de la cardiología pediátrica, cirugía cardíaca, 
anestesia, postoperatorio, y técnicas de imagen, actualmente la supervivencia media 
de las CC operadas durante la edad infantil es mayor del 85 %, por tanto hay un 
desplazamiento de la edad de muerte hacia la vida adulta. Estas mejoras técnicas que 
se traducen en disminución de la mortalidad hospitalaria y aumento de la 
supervivencia, se reflejan con más contundencia en las CC severas, que eran las que 
antiguamente tenían mayor mortalidad, de manera que su prevalencia ha aumentado 
un 85 % en adultos con respecto a un 22 % en niños. Esto explica el cambio que 
vemos en la epidemiología de las CC ya que la población adulta con CC va 
aumentando progresivamente, mientras que la población infantil permanece más o 
menos estable. El Dr. Moons de Lovaina revisa la experiencia de su centro25 que 
atiende al 27 % del total de las CC de Bélgica, y concluye que la supervivencia de las 
CC está influída por la década de nacimiento, la complejidad y el tipo específico de las 
CC, siendo el ventrículo único la categoría que asocia peor supervivencia. 
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     Existe cierta disparidad entre los estudios poblacionales y los registros clínicos, lo 
cual crea cierta incertidumbre acerca de la incidencia y prevalencia real de las CC del 
adulto. Los estudios poblacionales nos hablan de una incidencia de CC de 7 por cada 
1.000 recién nacidos vivos26, tienen baja especificidad, y muestran que son mucho 
más frecuentes las cardiopatías simples que las complejas. Las comunicaciones 
interauricular, interventricular, y el ductus, son las CC más frecuentes, seguidas de la 
tetralogía de Fallot, la coartación de aorta, la transposición de grandes vasos, el canal 
aurículo-ventricular y la estenosis pulmonar, y por último son menos frecuentes el 
ventrículo único y el drenaje venoso pulmonar anómalo total. Los registros clínicos 
tienen baja sensibilidad ya que muestran pacientes seleccionados porque debido a su 
mayor gravedad mantienen el seguimiento hospitalario, y en ellos las CC complejas 
suponen más del 50 %. Estas diferencias entre ambos registros se explican porque 
probablemente hay un gran número de adultos con CC perdidos que se encuentran 
clínicamente bien y voluntariamente no acuden a revisión, o porque algo falló en la 
transferencia desde las consultas de cardiología infantil hacia la UCCA de manera que 
se perdieron del seguimiento o su seguimiento es subóptimo, considerando como tal el 
que se sigan en unidades de cardiología de adultos, o indefinidamente en las de 
cardiología pediátrica. 
 
     Revisando los modelos asistenciales vigentes en otros países de nuestro entorno, 
encontramos publicado en Agosto del 2010 el registro danés de GUCH27 (grown-up 
congenital heart disease) en el que se estima una prevalencia cercana a 14.000 
pacientes: 46 % entre 15 y 30 años, 32 % entre 31 y 45 años y 22 % igual o superior a 
46 años. Se espera que en los próximos 10 años esta nueva población aumente un 30 
%, a expensas de los niños con CC operados que alcanzan la vida adulta. En 2007 el 
registro canadiense28 de CC muestra una prevalencia en la población global de 5,8 por 
cada 1.000 personas (divididas por grupos de edad: CC adulto es de 4,1/1.000 
adultos, y CC infantil: 11,9/1.000 niños), de manera que en el año 2000 el número de 
adultos con CC prácticamente iguala al de niños con CC. Existe una importante 
pérdida de seguimiento de los pacientes de hasta un 40 %, hasta llegar a la edad 
adulta, que se produce fundamentalmente en la adolescencia, ya que los pacientes se 
sienten bien y dejan de acudir a sus revisiones. En la unidad de CC del adulto del 
Hospital Universitario La Paz, desde su constitución en 1991 hasta Febrero de 2014, 
se han seguido 3.776 pacientes. Si calculáramos los números de España según 
nuestra población y los datos del estudio canadiense, saldría una prevalencia de: 
162.006 adultos y 87.289 niños, 249.295 en total. Este número es muy superior al de 
los pacientes que actualmente están seguidos, por tanto un gran número de adultos 
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con CC están perdidos o con un seguimiento subóptimo. Nos parece por tanto 
prioritario crear un registro español de GUCH, y con nuestros datos animamos al resto 
de hospitales con seguimiento de estos pacientes a revisar sus datos, para así 
clarificar los datos de la prevalencia real de las CC del adulto en nuestro país.  
 
     Los pacientes con CC adultos suponen un pequeño número en relación a los 
pacientes adultos con cardiopatía adquirida. Los GUCH presentan diferentes grados 
de complejidad, así como variada morbilidad derivada de su propia CC en sí, y de los 
tratamientos percutáneos o quirúrgicos recibidos, lo cual asocia un elevado coste 
hospitalario. Asímismo presentan un riesgo de muerte súbita que se sitúa entre 25 y 
100 veces superior al que tiene la población de su misma edad no cardiópata29. 
Pueden presentar30 residuos que son los problemas derivados de la propia CC en sí 
con el paso de los años, secuelas que son los problemas esperables derivados de las 
cirugías previas aplicadas, y complicaciones que son los problemas no esperados que 
se sobreañaden a la CC propiamente dicha. Como ejemplo y en un paciente adulto 
con SF operada en la infancia, un residuo sería la dilatación de la raíz aórtica, una 
secuela sería la insuficiencia pulmonar asociada a la presencia de un parche 
transanular, y una complicación sería una endocarditis sobre cualquiera de sus 
válvulas cardíacas.  
 
     Cuando los GUCH necesitan cirugía, esta se debe contemplar en el entorno de una 
UCCA y debe ser realizada por cirujanos con experiencia en CC. Hemos estudiado los 
factores de riesgo asociados a la cirugía del adulto con CC en el total de 463 
operaciones mayores realizadas en nuestra UCCA durante el período 1991-2012, y 
observamos una baja mortalidad hospitalaria. Las intervenciones de alta complejidad, 
tiempos elevados de circulación extracorpórea y múltiples reintervenciones se asocian 
con mayor mortalidad. La participación de cirujanos especialistas en CC asocia 
mejores resultados con respeto a la participación de cirujanos especialistas en 
cardiopatía adquirida31. 
 
     Además de los problemas cardíacos, los GUCH también pueden presentar 
alteración de otros órganos en relación a su CC, o patología adquirida que puede 
descompensar o alterar su CC. Son frecuentes también los problemas de adaptación 
psicosocial, ya que se trata de pacientes jóvenes muchas veces con limitación de su 
grado funcional que requieren a menudo revisiones hospitalarias, y esto suele influir 
negativamente en sus posibilidades laborales y de relación social. Es por tanto 
necesario que estos pacientes sean atendidos en unidades multidisciplinarias que 
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cuenten con personal tanto médico como de enfermería con alta cualificación, que 
conozcan tanto la Historia natural como la postquirúrgica de su cardiopatía, ya que 
cada caso va a requerir un tratamiento individualizado. También es esencial la 
colaboración con otros servicios del Hospital como pueden ser ginecología y genética 
en una consulta de embarazo de alto riesgo y consejo genético, rehabilitación 
cardíaca, psicología clínica y asistencia social. 
 
     Hay que cuidar especialmente la transición y transferencia desde las unidades de 
cardiología pediátrica hasta las unidades de CC del adulto, ya que muchos de estos 
pacientes requieren revisiones de por vida, y así se pueda evitar al máximo la pérdida 
del seguimiento. Una de las consecuencias de la pérdida del seguimiento, es que 
asocia mayor riesgo de intervenciones urgentes y de ingresos hospitalarios, con el 
consecuente aumento del gasto sanitario. La Transferencia es el conjunto de procesos 
mediante el cual la atención y cuidados del paciente adolescente o adulto joven con 
CC, pasa de hacerse en un ambiente infantil a un ambiente adulto.  La Transición es el 
proceso mediante el cual esos pacientes se preparan para hacerse cargo de sus vidas 
y de su salud durante el resto de su vida: tiene una parte educacional que idealmente 
comienza antes de la adolescencia y termina cuando son capaces de asumir dichas 
responsabilidades, y está planeada para orientar el tratamiento médico, psicosocial, 
educacional, y vocacional, de los adolescentes y adultos jóvenes desde el mundo 
pediátrico hasta la UCCA. 
 
     La UCCA se localizará en un Hospital terciario32 y debe ser liderada por un 
cardiólogo especialista en CC del adulto33, en estrecha relación con los cardiólogos 
pediatras y con los cirujanos cardiovasculares especializados en CC.  Allí se hará la 
evaluación inicial de todo adulto con CC y se definirá el nivel de asistencia según su 
complejidad en colaboración con cardiólogos clínicos. Siempre se realizarán allí los 
cateterismos, estudios electrofisiológicos, y la cirugía cardiovascular de todos los 
pacientes y además en las CC moderadas y complejas también la cirugía no cardíaca 
y el embarazo de alto riesgo.  Se estima necesaria una unidad de CC del adulto por 
cada 5-10 millones de habitantes, por tanto en España bastarían entre 5 y 9 para 
atender adecuadamente a esta población. La UCCA se responsabilizará de mantener 
contacto con los cardiólogos de hospitales primarios y secundarios, así como con los 
médicos de Atención primaria correspondientes, para organizar y coordinar la atención 
de los adultos con CC de la manera más adecuada posible, y evitar así duplicidad de 
consultas o petición innecesaria de pruebas complementarias. También será misión de 
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la UCCA contribuir a la formación de los diferentes especialistas de su equipo 
multidisciplinar para asegurar óptimos niveles de calidad. 
 
     Los pacientes con situación Fallot que llegan a la vida adulta sin completar la 
reparación, y las SF operadas con lesiones hemodinámicas importantes se deben de 
seguir de forma habitual en la UCCA, sólo de manera excepcional en los casos que 
están en buena situación clínica se valorará seguirlos de forma conjunta con un 
Hospital secundario. Recomendaremos hacer profilaxis antibiótica de endocarditis 
infecciosa en todos los SF adultos que no hayan completado la reparación, en los SF 
operados siempre en los primeros 6 meses postquirúrgicos y después sólo si tienen 
defectos residuales o prótesis valvulares (Indicación IIa con nivel de evidencia C 
según34 las Guías europeas del 2009)  
 
 
5-2   Definición y descripción de la situación Fallot 
 
 La Tetralogía de Fallot (TF) es una de las cardiopatías congénitas cianóticas más 
frecuentes, supone un 8 % del total de las cardiopatías congénitas35, sin variar la 
incidencia entre varones y hembras. La primera descripción de esta patología se 
remonta a 1671 por Niels Stenson, y en 1784 William Hunter precisa su anatomía 
refiriéndose a un ejemplar de autopsia36. La ―enfermedad azul‖ como la llamaban 
entonces, fue descrita clínicamente en pacientes vivos por Ethienne Louis Arthur Fallot 
en 188837, que observó la repetición de cuatro datos patológicos consistentes en la 
presencia de una CIV grande habitualmente de localización perimembranosa, una 
estenosis pulmonar (que puede ser de predominio valvular o subvalvular), 
dextroposición aórtica, e hipertrofia del VD38. Es Maude Abbott39 en 1924 como 
pionera en la patología cardíaca la que le da el nombre de Tetralogía de Fallot al 
cuadro descrito anteriormente como ―enfermedad azul‖40.  
 
     Posteriormente en 1970, el Dr. Richard Van Praagh expone como origen 
fisiopatológico que la TF se origina intraútero por el hipodesarrollo del septo conal 
interventricular, de manera que éste se desplaza hacia una posición más anterior e 
izquierda, y secundariamente a esto aparecen todas las lesiones típicas de la TF.  
Actualmente el Dr. Robert Anderson comparte esta teoría41, aunque apunta que 
solamente la desviación anterosuperior del septo conal explicaría la presencia de la 
CIV y la dextroposición de la aorta, y para que se origine una TF, debe asociarse 
además una hipertrofia de las bandas septal y parietal en el tracto de salida del VD 
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que produzca una estenosis subpulmonar42. En la TF encontraremos habitualmente un 
infundíbulo largo y estrecho producido por la hipertrofia de las bandas musculares. 
Hasta en el 75 % de los casos existe una válvula pulmonar estenótica, ya sea por 
velos engrosados de comportamiento bicúspide y/o por hipoplasia anular. El tronco 
pulmonar suele ser hipoplásico y las ramas pulmonares suelen ser de buen tamaño. 
Las causas últimas de que se produzcan estas alteraciones durante la vida fetal son 
probablemente múltiples y están aún sin clarificar.  
 
     Las anomalías asociadas que nos encontramos e estos pacientes en orden 
descendente de frecuencia son: comunicación interauricular (30 %), arco aórtico 
derecho (30 %), vena cava superior izquierda drenando al seno coronario (10 %), 
atresia (5 %) o agenesia (3 %) de la válvula pulmonar, anomalía coronaria en la que la 
descendente anterior sale del ostium derecho y cruza del infundíbulo del VD (3 %), 
CIVs múltiples (3 %), canal aurículo-ventricular (2 %), desconexión o ausencia de la 
rama pulmonar izquierda (1 %). Su etiología es desconocida y probablemente 
multifactorial, y tiene un riesgo de recurrencia familiar del 3 %43. Con respecto a los 
síndromes genéticos asociados a alteración cromosómica, está descrita la asociación 
al síndrome 22q11 o CATCH-22 hasta en el 25 % de los casos en el cual existe una 
delección del brazo largo del cromosoma 22 (sobre todo en asociación con arco 
aórtico derecho), y al síndrome de Down o trisomía 21 hasta en el 5 % de los casos 
(sobre todo si también existe canal aurículo-ventricular). También existe asociación 
con síndromes sin alteración cromosómica como por ejemplo el CHARGE en el que 
además del Fallot aparecen anomalías oculares, renales, digestivas, y esqueléticas.  
 
 
5-3   Historia natural y no natural de la situación Fallot 
      
     La Historia natural sin tratamiento es mala, estando menos del 50 % de estos 
pacientes vivos entre los 5 y 10 años44. Las causas de los fallecimientos son debidas a 
hipoxia, y en los pacientes de mayor edad también se deben a insuficiencia cardiaca 
congestiva (se forman microtrombos en la circulación coronaria secundarios a la 
policitemia, que finalmente causan isquemia y disfunción miocárdica). Algunos casos 
llegan a la edad adulta (alrededor de un 15 % y un 2 % alcanzan respectivamente las 
tercera y cuarta décadas), bien porque son formas más leves de enfermedad que van 
progresando con el tiempo, o porque conservan fuentes adicionales de flujo pulmonar 
como colaterales aorto-pulmonares o persistencia del ductus arterioso. 
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     La Historia no natural está modificada por los procedimientos quirúrgicos y/o 
percutáneos que se van aplicando a estos pacientes. Si existe compromiso del flujo 
pulmonar se puede hacer paliación o reparación completa.  
- La paliación percutánea o quirúrgica asegura un aumento de flujo pulmonar ya 
sea abriendo la válvula pulmonar o el TSVD, o creando una fistula sistémico-
pulmonar.  
- La reparación completa es quirúrgica: asegura un mayor flujo pulmonar, y 
completa la septación cardiaca de manera que no exista cortocircuito residual. 
Antiguamente no se hacía reparación completa en menores de 5 años ya que 
asociaba elevadas cifras de mortalidad hospitalaria, y si requerían algo antes 
se hacía una paliación previa. Posteriormente, según fueron ganando 
experiencia los cirujanos y se depuraron tanto las técnicas de circulación 
extracorpórea como el manejo del postoperatorio inmediato, la mortalidad 
hospitalaria disminuyó, mejorando así los resultados quirúrgicos, lo que 
permitió ir bajando progresivamente la edad de reparación completa y 
actualmente casi no se hacen paliaciones.  
 
     En la última década se ha mejorado bastante en las técnicas diagnósticas sobre 
todo en la ecocardiografía fetal que permite el diagnóstico prenatal de las formas más 
severas de SF y de esta manera adecuar un óptimo manejo perinatal, y en la 
resonancia magnética que evalúa morfológica y funcionalmente el ventrículo derecho y 
la repercusión de la insuficiencia pulmonar a largo plazo en estos pacientes. Por tanto, 
la Historia no natural del Fallot es excelente, llegando al 85-90 % de supervivencia a 
los 30 años. La cirugía en el Fallot mejora su historia natural transformando una 
patología letal en una situación con buena calidad y cantidad de vida. Si atendemos a 
las cifras actuales de pacientes con SF, el número de adultos supera ampliamente al 
de niños, hecho que prueba la mejoría en la atención médica y quirúrgica de estos 
casos durante las últimas décadas. 
 
     El artículo que a mi juicio mejor estudia la Historia no natural de la SF es el de 
Hickey45 que revisa la experiencia de Toronto, y merece ser comentado por ser una de 
las mayores series publicadas y referir una experiencia a lo largo de cuatro décadas. 
Analiza 1.181 pacientes operados entre 1960 y 1998, con una mediana de 
seguimiento de 20 años. Observa que la mortalidad hospitalaria ha ido 
progresivamente reduciéndose y sin embargo la mortalidad tardía se mantiene 
constante a lo largo de los años, lo que explica que la supervivencia tardía cada vez 
sea más favorable. A los 30 años tras la intervención, 88% de los pacientes están 
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vivos, y la mitad de ellos están reoperados. El riesgo de muerte tardía es del 0,5 % 
anual, y va aumentando progresivamente 0,1 % por cada década. Tras la 
reintervención, el 88 % de los pacientes están vivos pasados 20 años. La mortalidad 
tardía y la reintervención en el seguimiento no están influidas por la época en que se 
operó a los pacientes, aunque sí empeoran el pronóstico algunos subtipos anatómicos 
de la SF (por ejemplo atresia pulmonar) o anomalías asociadas (por ejemplo canal 
atrio-ventricular). La técnica quirúrgica empleada inicialmente no influye en la 
mortalidad tardía, y respecto a la reintervención el conducto entre el VD y la arteria 
pulmonar la favorece y sin embargo el parche transanular no asocia una mayor tasa 
de reoperación. 
 
 
5-4   Recuerdo Histórico 
  
 A Helen Taussig se la considera la ―madre‖ de la cardiología pediátrica46, ya que 
fue ella la que describió las bases clínicas de la TF que entonces llamaban ―la 
enfermedad azul‖, y correlacionó el grado de cianosis con la cantidad de flujo 
pulmonar. La presentación clínica en la TF es variada y viene determinada por el 
grado de estenosis pulmonar. La limitación del flujo pulmonar y la cianosis e hipoxia 
secundarias explican su clínica, y hacen que sin tratamiento sólo lleguen a la edad 
adulta un 10-15 % de los pacientes.  
 
     Tras considerar las ideas de la Dra. Taussig, el 29 de Noviembre de 1944 el Dr 
Alfred Blalock junto con su ayudante Vivien Thomas realizaron la primera cirugía 
paliativa de la TF en una niña de un año47, que consistió en la realización de una 
fístula sistémico-pulmonar seccionando la arteria subclavia izquierda y 
anastomosando su extremo proximal termino-lateralmente a la arteria pulmonar 
izquierda para aumentar el flujo pulmonar. Esta fístula desde entonces se llamó de 
Blalock-Taussig.  
 
     Otra manera de hacer que llegue más flujo a los pulmones era actuar sobre la 
estenosis entre el VD y la arteria pulmonar. El Dr. Russell Claude Brock diseña un 
dispositivo con el que en 1948 realiza una valvulotomía pulmonar cerrada48, y en 
1949 le asocia resección de la hipertrofia infundibular, definiendo estas técnicas 
como una como alternativa a la fístula de Blalock-Taussig.  
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     Otras paliaciones, que habitualmente se realizaban por toracotomía derecha e 
izquierda respectivamente, fueron descritas por David Waterston en 1962 y Willis 
Potts en 1946. La fístula de Waterston-Cooley es una anastomosis directa latero-
lateral entre la aorta ascendente y la rama pulmonar derecha, y la fístula de Potts 
entre la aorta descendente y la rama pulmonar izquierda. Estas fístulas en algunos 
casos se asociaban al desarrollo de hipertensión pulmonar tras su inserción, 
distorsionaban bastante las arterias pulmonares y son difíciles de cerrar tanto en la 
sala de hemodinámica como en una nueva cirugía49 por lo que actualmente están en 
desuso. En 1981 el Dr. Marc de Leval interpone un conducto de gore-tex de tamaño 
fijo y no dilatable anastomosado latero-lateralmente entre las arterias subclavia y 
pulmonar, para preservar el flujo distal de la subclavia sin seccionarla, y desde 
entonces este Blalock-Taussig modificado es la técnica de elección para hacer una 
fístula sistémico-pulmonar. 
 
     La cirugía intracardíaca se desarrolló primeramente con el Dr. Walton Lillehei50 el 
31 de Agosto de 1954 operando a un niño de 11 años con técnicas de circulación 
cruzada51. La descripción de la Circulación Extracorpórea se atribuye a Gibbon que 
utiliza por primera vez su máquina de bypass cardiopulmonar en 1953. El Dr. Kirklin 
desarrolló dichas técnicas en los pacientes con TF operando el primer paciente en 
1955. La Circulación Extracorpórea se hacía en hipotermia moderada o profunda 
con parada circulatoria según fuera el tipo de patología y el tamaño del niño.  
 
     El objetivo de la cirugía es la septación cardíaca para eliminar los cortocircuitos 
intracardíacos, y liberar la obstrucción entre el VD y la arteria pulmonar. La 
reparación quirúrgica completa y más definitiva descrita entonces y vigente hasta la 
actualidad consiste en cierre de la CIV con parche y ampliación de la salida del VD 
hacia la arteria pulmonar con un parche que la mayoría de las veces es transanular 
(sección y ampliación del anillo valvular pulmonar). Inicialmente el abordaje 
intracardíaco era a través de una incisión amplia en el VD (abarcando desde el 
tracto de salida hasta el cuerpo o incluso el ápex del VD), a través de la cual se 
cerraba la CIV y se resecaban las bandas musculares que obstruían la salida del 
VD. Con el tiempo esa ventriculotomía derecha cicatrizaba, formando una región 
aquinética que no contribuye a la función sistólica del VD y produce asincronía 
biventricular, y puede tanto favorecer el desarrollo de aneurismas como ser foco de 
arritmias ventriculares malignas.  
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     Hoy en día en la reparación completa de la SF si es posible se evita la 
ventriculotomía o se hace del menor tamaño posible para preservar al máximo la 
contractilidad del VD. También se intenta minimizar la insuficiencia pulmonar 
residual, preservando el anillo pulmonar en los casos de medida superior a z:-2,5 
con las técnicas de resección transatrial-transpulmonar, o con un parche infraanular, 
o en los casos en que hay que abrir el anillo pulmonar poniendo un parche 
transanular monocúspide. 
 
     Hasta los años 80 era común hacer primero una paliación, y posteriormente la 
reparación completa cuando el niño era más mayor (a partir de los 5-7 años), ya que 
la mortalidad infantil asociada a una reparación completa era elevada. A partir de los 
años 80 según se va ganando experiencia, aparecen las prostaglandinas 
intravenosas y mejoran las técnicas de la circulación extracorpórea y de protección 
miocárdica, disminuye la mortalidad hospitalaria y se tiende a hacer la reparación 
completa primaria a menores edades para evitar las secuelas de una paliación 
previa, como por ejemplo estenosis de ramas pulmonares, repercusión sistémica de 
la hipoxia crónica o enfermedad vascular pulmonar.  
 
     Actualmente hay consenso a nivel mundial de operar la TF antes del año, en 
torno al tercero y al sexto mes de vida52, con una Mortalidad Hospitalaria inferior al 3 
%. Habitualmente los hallazgos ecocardiográficos son suficientes para establecer el 
diagnóstico53, y sólo excepcionalmente se hace cateterismo. La técnica quirúrgica 
más utilizada es la ventriculotomía con parche transanular tanto en la reparación 
completa primaria como la que se realiza tras una paliación previa54. Por debajo del 
tercer mes de vida se realiza en similares proporciones paliación con Fístula de 
Blalock-Taussig modificada o reparación completa primaria, basándose esta 
decisión en criterio de cada centro y/o cirujano55.  
 
     En los últimos años están apareciendo alternativas percutáneas a la cirugía56 
como son el stent colocado en el ductus o en el tracto de salida del ventrículo 
derecho57, pero aún no hay literatura al respecto que avale su equidad o 
superioridad respecto a la paliación previa quirúrgica en estos pacientes. Estas 
alternativas percutáneas o híbridas se podrían valorar en casos seleccionados de 
niños con severa prematuridad y/o bajo peso, o en casos de hipoplasia extrema de 
ramas pulmonares en los que se prevea un inaceptable riesgo quirúrgico. 
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5-5   Nuestro grupo de pacientes a estudio 
 
 Por tanto, teniendo en cuenta lo expuesto anteriormente en el apartado de 
resultados, en la UCCA del Hospital la Paz, nuestro grupo de pacientes a estudio 
fundamentalmente son adultos jóvenes con SF, con edades comprendidas entre la 
tercera y la quinta décadas de la vida. A los 26 que llegaron sin una reparación 
completa (son pacientes nunca operados o con alguna paliación), los consideramos 
supervivientes que la vida y su selección natural han conseguido. El resto de las 
cirugías (76), son reoperaciones en pacientes operados generalmente hace varias 
décadas con reparación completa, y a veces también paliación previa por la 
cianosis, ya que con ellos se comenzó la cirugía extracorpórea tanto en España 
como en nuestro Hospital que ha sido pionero en la cirugía de las CC.  
 
 Actualmente, nuestra actitud con los Fallot es superponible a la que siguen en 
otros hospitales de ámbito internacional como pueden ser el Brompton de Londres, 
el Royal Children´s Hospital en Melbourne (Australia)58 o el Texas Heart Institute en 
los Estados Unidos. La reparación completa electiva se realiza entre el cuarto y el 
sexto mes de vida, teniendo especial cuidado en minimizar la ventriculotomía 
derecha, preservar tanto el ritmo sinusal como la conducción aurículo-ventricular, y 
si es posible intentamos preservar la válvula pulmonar59. Tanto el cierre de la CIV 
como la resección de bandas en el TSVD las intentamos hacer desde la aurícula 
derecha a través de la válvula tricúspide o desde la arteria pulmonar. En los casos 
que requieren apertura del anillo pulmonar, colocamos un parche transanular con 
válvula monocúspide para evitar una insuficiencia pulmonar severa, y si es posible 
dejamos un gradiente leve entre el VD y la arteria Pulmonar (gradiente <40 mm Hg) 
para conseguir una fisiología restrictiva del VD, que parece ser beneficiosa a largo 
plazo. Las ramas pulmonares de buen calibre son una garantía de éxito a largo 
plazo, por eso intentamos evitar paliaciones que las puedan distorsionar. Con este 
protocolo obtenemos buenos resultados, con cifras de Mortalidad Hospitalaria del 2 
% y Morbilidad Hospitalaria del 8 % en la que destacan como complicaciones el bajo 
gasto por VD restrictivo y las arritmias (habitualmente ritmo de la unión acelerado). 
Si aparecen síntomas no controlables con tratamiento médico antes del cuarto mes 
de vida, habitualmente hacemos paliación con fístula de Blalock-Taussig modificada 
o una Hemicorrección, y en una minoría de casos si la anatomía es adecuada se 
opta por una reparación completa precoz. 
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     Al observar nuestro grupo de reoperaciones en pacientes con SF operada 
previamente vemos que, como corresponde a una cohorte antigua, la edad mediana a 
la que se hacía la reparación completa es de 6 años, y más de la mitad de los 
pacientes habían sido paliados previamente. La norma general era cerrar la CIV desde 
el VD, por tanto suelen tener grandes incisiones asociadas a la ventriculotomía, la 
reconexión entre el VD y las ramas pulmonares es con parche transanular que 
produce una insuficiencia pulmonar severa. Si comparamos las variables 
preoperatorias de este grupo de pacientes en relación con el otro grupo de adultos con 
SF que se reparan completamente durante la vida adulta, observamos una mayor 
repercusión clínica de su cardiopatía (ya sea por el grado funcional de la NYHA más 
avanzado o por la mayor incidencia de arritmias), y un predominio de la insuficiencia 
respecto a la estenosis pulmonar como consecuencia de la reparación quirúrgica 
previa. Esto se traduce en una mayor repercusión a nivel biventricular, ya que el 
ventrículo derecho suele estar casi siempre dilatado y en muchos casos 
disfuncionante, la dilatación del anillo tricúspide asociada condiciona un mayor grado 
de insuficiencia tricúspide, y finalmente también se altera la contractilidad del 
ventrículo izquierdo. 
 
     Continuando la comparación de los dos grupos respecto a las variables operatorias, 
destacamos en el grupo de reoperaciones de SF que más de la mitad de los pacientes 
se canulan periféricamente, y que se prolongan los tiempos de circulación 
extracorpórea, secundariamente al mayor tiempo que requiere la disección de las 
estructuras cardíacas por las adherencias de las cirugías previas. Sin embargo los 
tiempos de pinzado aórtico no se prolongan o incluso son inferiores, con lo que 
podemos inferir que el mayor grado de dificultad en estos pacientes se asocia a 
cuidadosa y precisa disección que requieren las adherencias cardíacas más que a la 
cirugía intracardíaca propiamente dicha. 
 
 
5-6   Pacientes adultos con situación Fallot no operada o sólo 
paliada 
     
     Sin intervención quirúrgica, la supervivencia de la SF hasta la edad adulta es 
escasa, y se estima que alrededor de un 2 % de los pacientes llegan hasta la cuarta 
década60.  Los pacientes adultos que encontramos con Fallot no operado o 
solamente paliados estarán con diversos grados de cianosis. Probablemente son un 
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grupo superviviente a una patología inicialmente más leve o benigna, en la que 
probablemente predominara la insuficiencia cardíaca secundaria al cortocircuito 
izquierda-derecha de la CIV, que con el tiempo y como mecanismo de 
compensación natural, fueron desarrollando estenosis pulmonar progresiva para 
limitar ese hiperaflujo pulmonar. La hipoxia crónica condiciona eritrocitosis, mayor 
riesgo de sangrado, trombosis e hipercoagulabilidad, aumenta el riesgo de 
endocarditis infecciosa, y favorece la angiogénesis con la formación de colaterales 
sistémico-pulmonares para aumentar el flujo efectivo pulmonar. El miocardio de 
estos pacientes muestra varios grados de hipertrofia y de fibrosis causada por 
hipoxia crónica que finalmente puede causar disfunción ventricular. 
 
     Clínicamente pueden estar oligosintomáticos, o presentar grados variables de 
disnea y cianosis por el esfuerzo. Son frecuentes los signos de cianosis crónica 
como las acropaquias, y las alteraciones de la coagulación por los bajos niveles de 
oxígeno y por la eritrocitosis secundaria. 
 
     En el Gráfico-8 se detallan los niveles de evidencia y las clases de 
recomendación que se usan en las guías de práctica clínica que habitualmente 
consideramos, encontrándose a lo largo del texto distintas referencias a las mismas. 
 
 
 
• Clase I: Evidencia y/o acuerdo general de que un 
determinado procedimiento diagnóstico/tratamiento es 
beneficioso, útil y efectivo
• Clase II: Evidencia conflictiva y/o divergencia de 
opinión acerca de la utilidad/eficacia del tratamiento
- clase IIa: El peso de la evidencia/opinión   
está a favor de la utilidad/eficacia
- clase IIb: La utilidad/eficacia está menos 
establecida por la evidencia/opinión
• Clase III Evidencia o acuerdo general de que el 
tratamiento no es útil/efectivo y en algunos casos 
puede ser perjudicial
Clase de 
recomendación
• Nivel de evidencia A: Datos procedentes de múltiples 
ensayos clínicos con distribución aleatoria o 
metaanálisis
• Nivel de evidencia B: Datos procedentes de un único 
ensayo clínico con distribución aleatoria o de grandes 
estudios sin distribución aleatoria
• Nivel de evidencia C: Consenso de opinión de expertos 
y/o pequeños estudios y la práctica habitual
Nivel de 
Evidencia
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Gráfico-10: Clases de recomendación y Niveles de evidencia empleados en las 
Guías de práctica Clínica. De Guía de Práctica Clínica de la ESC para el manejo de 
cardiopatías congénitas en el adulto (nueva versión 2010). Baumgartner H et al. Rev 
Esp Cardiol. 2010;63(12):1484.e1-e59 (referencia bibliográfica nº 74 de esta tesis) 
 
     Tendrán indicada la reparación quirúrgica completa siempre que tengan 
síntomas, dilatación del ventrículo izquierdo o insuficiencia aórtica asociadas, 
cianosis con eritrocitosis, o sospecha de estenosis o aneurisma a nivel de la fístula 
si tienen paliación previa, independientemente de su edad61. Contraindicaría la 
cirugía el que exista algún problema anatómico irreparable como pueden ser unas 
ramas pulmonares muy hipoplásicas, o que hayan desarrollado hipertensión 
pulmonar irreversible (Indicación tipo IIa-C de las Guías Canadienses 2009). Estas 
mismas Guías definen la indicación como I-C si la obstrucción entre el VD y la 
arteria pulmonar tiene gradientes pico y medio medidos por ecocardiografía 
mayores de 50 y 30 mm Hg respectivamente en pacientes sintomáticos, y de 60 y 
40 mm Hg respectivamente en los asintomáticos. Si existe fístula previa ésta debe 
ser ocluida previamente de manera percutánea si el paciente lo tolera y sino en el 
mismo momento de la reparación quirúrgica. 
 
     Como ya reportamos preliminarmente en el año 201162, en nuestro grupo de 
pacientes que llegaron a la vida adulta sin reparar, los resultados son magníficos 
con nula mortalidad hospitalaria, ausencia de reintervenciones por sangrado, 
aunque sin olvidarnos que asocian moderada morbilidad en el postoperatorio 
inmediato. El Dr. Hörer del grupo de Munich63 reporta peores resultados: si bien 
recomienda la cirugía en estos pacientes para mejorar su clínica, encuentra una 
elevada mortalidad hospitalaria (15 %) y tardía (11 %), y reconoce como factores de 
riesgo de mortalidad hospitalaria el mayor grado de cianosis preoperatoria y la 
necesidad de interponer un parche transanular. Otros artículos64 refieren cifras de 
mortalidad hospitalaria que varían entre 2,5 % y 24 %. Clásicamente se ha 
considerado a la hipoxia, la disfunción ventricular y la insuficiencia tricuspídea 
preoperatorias como factores de riesgo asociados a una mayor mortalidad 
hospitalaria, así como la mayor edad en el momento de la reparación completa. 
 
     Nuestra intención al reparar la SF en el paciente adulto, al igual que en los niños, 
es minimizar la ventriculotomía derecha y si es posible evitarla, para así preservar al 
máximo la función ventricular. Conseguimos cerrar la CIV desde la aurícula en el 61 
% de los casos, y la proporción de pacientes en la que pudimos conservar el anillo y 
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la válvula pulmonar es casi del 77 %, que es un número bastante más elevado que 
el reportado en las series infantiles. En el 23 % restante de pacientes que 
requirieron apertura del anillo pulmonar, en la mayoría de los casos se interpuso una 
bioprótesis (15,4 %). En 2 pacientes (7,7 %) la ampliación entre el ventrículo 
derecho y la arteria pulmonar se hizo con parche transanular, y tuvimos que 
reoperar a uno de ellos 6 meses más tarde para interponer una válvula pulmonar 
debido a la mala tolerancia clínica de su insuficiencia pulmonar. En nuestra 
experiencia, al igual que está publicado en la literatura65, cuando se repara 
completamente la TF en edad adulta, no se tolera bien la insuficiencia pulmonar, 
probablemente por falta de adaptación de un VD hipertrófico y no compliante de 
larga evolución, que se traduce clínicamente en síntomas de insuficiencia cardíaca 
derecha por fallo diastólico del VD. Por tanto, en los adultos en que no se pueda 
conservar la válvula pulmonar nativa creemos más seguro el implante de bioprótesis 
pulmonar asociado a la reparación completa del Fallot. 
 
     La agenesia de una rama pulmonar asociada al Fallot es rara y aparece entre el 
1 % y el 3% de los casos66. Es mucho más frecuente que la agenesia sea de la 
rama izquierda que de la derecha. Nuestra experiencia confirma estas descripciones 
ya que los 3 pacientes tenían agenesia o desconexión de la rama pulmonar 
izquierda. Si existe agenesia de una rama pulmonar y la contralateral es de buen 
tamaño, creemos que esto no contraindica la reparación completa. Intentaremos 
primeramente conectar la rama hipoplásica (como conseguimos nosotros en un 
caso), y si esto no es posible se optará por la reparación completa a un solo pulmón. 
 
     Tras la cirugía comprobamos que los síntomas mejoran en la mayoría de los 
pacientes. En el seguimiento a largo plazo los resultados son excelentes con 100 % 
de supervivencia hasta los 2 años, y 95 % de supervivencia a partir de los 2,3 años, 
sin olvidar que fue una muerte súbita la causa de fallecimiento tardío del único 
paciente de nuestra serie. Nuestros resultados difieren un poco de lo publicado por 
otros autores que asocian peor supervivencia a largo plazo si la reparación completa 
se realiza en la edad adulta67, respecto a la reparación en edad infantil. Tres 
pacientes (11 %) requirieron nueva cirugía en el seguimiento en un tiempo 
relativamente precoz para tratar lesiones residuales, y un paciente precisó 
cateterismo para colocar sendos stent en las ramas pulmonares, por tanto nuestra 
tasa de reintervención en el seguimiento es del 15 %, cifra que es similar o 
ligeramente inferior a otras publicaciones especializadas. 
 
100 
 
     Recomendamos por tanto en los adultos con SF no operados o sólo paliados la 
reparación completa, salvo que exista contraindicación absoluta, ya que tras la 
intervención se mejora la clínica y se previenen las complicaciones causadas por la 
cianosis crónica. Esta cirugía se realiza de forma segura y eficaz, sin mortalidad 
hospitalaria ni reintervenciones por sangrado, a pesar de ser pacientes de riesgo 
elevado. Los resultados tras la reparación quirúrgica superan a los que se 
obtendrían solo tratando médicamente a estos pacientes, por tanto pensamos que la 
cirugía mejora tanto su cantidad como su calidad de vida. Minimizar o evitar la 
ventriculotomía, evitar la insuficiencia pulmonar (ya sea conservando la válvula o 
interponiendo una bioprótesis), y hacer una hemostasia minuciosa, en nuestra 
opinión son factores clave para asegurar unos buenos resultados tras la cirugía. 
Consideramos fundamental el seguimiento de estos pacientes en una UCCA, sobre 
todo si quedan lesiones residuales, ya que es probable que requieran reintervención 
en algún momento de su vida.  
 
 
5-7   Seguimiento a largo plazo de los pacientes operados de 
situación Fallot:  
 
     La SF reparada tiene un excelente pronóstico a largo plazo, con supervivencias 
descritas a los cuarenta años tras la cirugía del 85 %, y con buen grado funcional. 
Un artículo reciente del Hospital Great Ormond Street en pacientes asintomáticos 
con SF reparada en la infancia68, muestra una excelente calidad de vida objetiva y 
subjetiva, comparable a los controles de población no cardiópata. La Calidad de vida 
se ve influida por el grado funcional, la felicidad, la salud, los síntomas, y el estilo de 
vida de cada paciente. Los pacientes con SF operados se sienten bien, ya que su 
actividad psíquica es similar a la población no cardiópata, aunque objetivamente su 
actividad física sea igual o peor que los no cardiópatas, por tanto refieren buena 
calidad de vida. Los pacientes operados de SF son menos activos que sus controles 
sanos de la población general69, probablemente secundario a la peor percepción de 
estos pacientes respecto a su estado de salud. 
 
     Los adolescentes con SF han aprendido a discutir conceptos sobre su 
enfermedad por tanto la comprenden, han aprendido a vivir con su CC desde 
pequeños por tanto manejan bien el stress de padecer una enfermedad crónica, y 
eso tiene un significado de satisfacción, orgullo, o compromiso para cumplir las 
101 
 
metas que se propongan. Estas tres cosas son fundamentales para tener un sentido 
de la coherencia respecto a la orientación global de su vida. 
 
     Es importante dar un consejo individualizado en cada paciente sobre su nivel de 
actividad, para que mejore su percepción de salud y secundariamente su nivel de 
ejercicio. Con respecto a la realización de ejercicio físico en el seguimiento del Fallot 
operado, en principio éste no se debe restringir si la situación hemodinámica es 
buena. Si existe alto riesgo de arritmias ventriculares malignas o severa disfunción 
biventricular, sí se debe limitar la actividad o el deporte para que sea de baja 
intensidad, como caminar o nadar, y evitar los ejercicios isométricos. En pacientes 
seleccionados, una prueba de esfuerzo puede ayudar a definir la tolerancia al 
ejercicio, y así contribuir en la toma de decisiones para su actividad deportiva. 
 
     Con respecto al embarazo, en mujeres no reparadas asocia muchas 
complicaciones asociadas a la hipoxia y cianosis, con alto riesgo de muerte tanto 
para el feto como para la madre. En mujeres operadas con buena hemodinámica y 
contractilidad conservada del VD no suele presentar grandes problemas, y si existe 
una lesión residual importante pueden aparecer arritmias o clínica de fallo 
ventricular derecho por la sobrecarga volumétrica asociada al embarazo. En este 
último caso se recomienda que tanto el seguimiento del embarazo como el parto, se 
lleven a cabo en la unidad obstétrica de riesgo del Hospital terciario donde esté 
localizada la UCCA70. En general se recomendará el parto vaginal con anestesia 
epidural frente a la cesárea. Antes del embarazo se recomienda a la mujer recibir un 
consejo genético ya que el riesgo de recurrencia de cardiopatía en el feto es del 3 
%, y este aumenta al 50 % si la paciente presenta delección del cromosoma 22q11. 
 
     La incidencia de Endocarditis infecciosa en el seguimiento es baja, pero se 
recomienda hacer profilaxis en los pacientes no operados o en los operados que 
mantienen cortocircuitos residuales, así como en los portadores de prótesis 
valvulares ya sean estas biológicas o mecánicas. 
 
 El cuidado y el seguimiento de los pacientes adultos operados de TF incluyen a 
un equipo multidisciplinar de profesionales de la salud71. Cualquier deterioro clínico 
debe ser valorado y orientado, para que la calidad y cantidad de vida de estos 
pacientes sea óptima. Es importante dar un adecuado tratamiento a las lesiones 
residuales, estratificar y tratar las arritmias, así como identificar y tratar la 
insuficiencia cardíaca. La buena coordinación y comunicación entre Atención 
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Primaria y Atención Especializada ayudarán en buena medida a conseguir estos 
objetivos, ya que no es infrecuente que estos pacientes hayan perdido el 
seguimiento cardiológico tras superar la edad pediátrica y reaparezcan años 
después en las consultas de primaria cuando su grado funcional empeora y 
reaparece la sintomatología. 
 
     Al presentar estos pacientes tan buena supervivencia a largo plazo, con el 
tiempo se observa una morbilidad tardía secundaria a su patología de base y a los 
efectos de la cirugía como cicatrices e insuficiencias valvulares. Las sociedades 
cardiológicas americana72, canadiense73 y europea74, han elaborado guías clínicas 
de manejo de esta nueva población de pacientes adultos con CC que incluyen 
consenso de expertos en cuanto a las indicaciones para las reintervenciones 
quirúrgicas. Prácticamente la totalidad de estas guías tienen un nivel de evidencia 
C, excepto una mínima parte que tienen nivel B. Se aconseja (indicación I-C) que 
estas cirugías, al igual que la reparación completa del paciente adulto con SF, sean 
realizadas por cirujanos con experiencia y actividad habitual en el campo de las 
cardiopatías congénitas. Se expone a continuación un resumen de estas 
recomendaciones: 
- Se considera indicación de reintervención tipo I-B al implante de 
Desfibrilador Automático Implantable (DAI) como prevención secundaria tras 
episodio de muerte súbita resucitada. 
- Se consideran indicaciones de reintervención tipo I-C al: 
o recambio valvular pulmonar por insuficiencia pulmonar severa 
sintomática y/o estenosis severa con presión sistólica estimada en el 
VD superior a 60 mm Hg. 
o recambio valvular aórtico por insuficiencia aórtica severa sintomática 
o con disfunción ventricular izquierda.  
- Se considera indicación de reintervención tipo IIa-B al implante de DAI como 
prevención primaria en pacientes seleccionados de alto riesgo de arritmias 
ventriculares malignas. 
- Se consideran indicaciones de reintervención tipo IIa-C al: 
o recambio valvular pulmonar por insuficiencia pulmonar severa 
asintomática y/o estenosis severa más alguno de los siguientes: 
progresiva dilatación o disfunción de VD, deterioro de grado funcional 
en ergometría, insuficiencia tricúspide progresiva, presión sistólica 
estimada en el VD superior a 80 mm Hg, arritmias auriculares o 
ventriculares sostenidas  
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o cierre de CIV residual hemodinámicamente significativa con QP/QS 
superior a 1,5 o si hay indicación de cirugía a nivel pulmonar 
o recambio de raíz aórtica o de aorta ascendente si su diámetro supera 
los 55 mm 
o combinación de varias lesiones, como por ejemplo una CIV y/o doble 
lesión pulmonar moderada, que causen síntomas o 
dilatación/disfunción del VD. 
 
     Actualmente, la causa más frecuente de reintervención tardía tras la reparación 
completa de la SF en el adulto son las lesiones de la válvula pulmonar, 
fundamentalmente la insuficiencia, seguida de la doble lesión, o la estenosis 
pulmonar pura sobre todo si existe un conducto valvulado entre el VD y la arteria 
pulmonar. En series largas de pacientes que incluyen pacientes operados en la 
década de los 60 y 70, sin embargo la causa más frecuente de reintervención era la 
CIV residual75. Probablemente la mejora de las técnicas de protección miocárdica 
así como la progresiva experiencia quirúrgica, expliquen la menor incidencia actual 
de CIV residual como causa de reintervención.  
 
     No hay duda de indicar un recambio valvular pulmonar para tratar la insuficiencia 
pulmonar severa, en el paciente sintomático que presente disnea, insuficiencia 
cardíaca, o arritmia, o se evidencia progresiva dilatación o disfunción del VD. El 
momento de valvular la pulmonar en los pacientes asintomáticos sigue sin estar 
claro, ya que hay evidencia de que la válvula pulmonar mejora la clínica y descarga 
al VD, pero no parece variar la incidencia posterior de muerte tardía ni de 
taquicardia ventricular, y hay que considerar la durabilidad limitada que tienen los 
sustitutos valvulares que actualmente existen en el mercado. Con respecto a la 
dilatación del VD, parece existir un tamaño límite a partir del cual no es posible 
recuperar la contractilidad (las Guías canadienses del 2009 consideran 170 ml/m2), 
pero aún no hay consenso global en esta cifra. Otras indicaciones quirúrgicas en la 
SF son la existencia de una obstrucción al tracto de salida del VD que aumenta la 
presión en VD a más de 2/3 de la sistémica, una comunicación residual significativa 
ya sea a nivel atrial o ventricular, insuficiencia valvular aórtica severa con o sin 
dilatación de la raíz aórtica, o arritmias que requieran marcapasos o desfibrilador 
automático implantable. 
 
      Siguiendo un orden descendente de frecuencia de aparición, otras 
complicaciones del seguimiento de la SF son las arritmias, la insuficiencia 
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tricuspídea, la reestenosis entre el ventrículo derecho y la arteria pulmonar, la 
persistencia de defectos septales a nivel interventricular o interatrial, y las 
complicaciones en el lado izquierdo del corazón como insuficiencia valvular aórtica y 
dilatación de la raíz aórtica, que se van a atender sucesivamente en los siguientes 
apartados. En nuestro grupo de pacientes, las indicaciones más frecuentes de 
reintervención en el 73,4 % de los casos se relacionan con patología de la válvula 
pulmonar (fundamentalmente insuficiencia) en consonancia con otras publicaciones 
internacionales. A diferencia de lo reportado en otros centros, nuestra segunda 
causa de reintervención es la patología aórtica en el 11,8 % (fundamentalmente 
debida a valvulopatía aórtica), seguida por los defectos septales residuales 9,2 % y 
por último la patología tricúspide en 5,3 % de los casos. 
 
 
5-8  Insuficiencia pulmonar en el seguimiento de los 
pacientes operados de situación Fallot:  
 
     Como consecuencia de la reparación quirúrgica, el VD hipertrófico y poco 
compliante de los pacientes operados de Fallot pasa de tener una sobrecarga de 
presión preoperatoria, a una sobrecarga de volumen postoperatoria, favorecida por 
la ventriculotomía y el parche de ampliación del VD, además de una insuficiencia 
pulmonar (IP) severa que es bien tolerada a lo largo de años. Tanto el parche 
transanular como el infraanular, se asocian a insuficiencia pulmonar y dilatación del 
VD con el paso del tiempo, y son factores de riesgo de reoperación tardía76.  
 
     Hace 2 ó 3 décadas, el objetivo primordial en la cirugía de reparación completa 
era liberar completamente la estenosis entre el VD y la AP, ya que la mortalidad 
hospitalaria era mayor si quedaba estenosis residual, y casi no se daba importancia 
al tamaño de la ventriculotomía ni a la insuficiencia pulmonar residual, puesto que 
no se consideraban perniciosas para la función cardíaca. Con el paso de los años 
se ha comprobado que esto no es exactamente así77, y de hecho la fisiología 
restrictiva del VD parece beneficiosa a largo plazo, porque limita la severidad de la 
insuficiencia pulmonar y frena la dilatación secundaria del VD. 
 
     Pasados 20-30 años tras la cirugía de reparación completa, hay que reoperar a 
un 20-25 % de los pacientes, porque su insuficiencia pulmonar tiene repercusión 
hemodinámica sobre el VD y les produce deterioro clínico. Los síntomas y signos 
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que deben alertar acerca de un empeoramiento clínico, son el deterioro del grado 
funcional con aparición de disnea de esfuerzos, clínica de fallo ventricular derecho 
con edemas periféricos, palpitaciones y/o arritmias documentadas. La insuficiencia 
pulmonar causa una sobrecarga volumétrica sobre el VD, que primeramente se 
traduce en un aumento del volumen telediastólico, secundariamente también 
aumenta el volumen telesistólico cuando los mecanismos compensadores empiezan 
a fallar, y finalmente cuando el VD claudica, tanto los valores de fracción de 
acortamiento como de fracción de eyección del VD disminuyen. En esta fase final, 
como consecuencia de la alteración de la sincronía biventricular, además puede 
aparecer disfunción del ventrículo izquierdo tanto diastólica como sistólica. Una vez 
establecida la disfunción del VD, el tratamiento médico con inhibidores de la enzima 
conversora de Angiotensina y/o beta-bloqueantes no es especialmente efectivo, y 
en estos casos parecen prometedores los resultados de la resincronización cardíaca 
con estimulación biventricular. 
 
 El Electrocardiograma presenta habitualmente bloqueo completo de rama 
derecha, sobrecarga del VD, y pueden aparecer arritmias del tipo extrasistolia 
auricular o ventricular aisladas, taquicardia supraventricular, flútter o fibrilación 
auricular. La anchura del QRS se relaciona con el grado de dilatación del VD. La 
radiografía de tórax suele mostrar cardiomegalia de grado variable. 
 
     El Ecocardiograma detectará una insuficiencia pulmonar al menos moderada, 
cuantificará el grado de dilatación y disfunción del VD, y también descubrirá la 
presencia de otras lesiones residuales como defectos septales, insuficiencias 
tricuspídea y/o aórtica, estenosis de ramas pulmonares y dilatación de la raíz 
aórtica. Actualmente, la técnica de elección para cuantificar la insuficiencia pulmonar 
y su repercusión en el VD es la Resonancia Magnética que es reproducible, no 
invasiva, y no precisa radiación ionizante: consideramos severa una fracción de 
regurgitación pulmonar por encima del 20 %, y son anormales unos volúmenes 
indexados para la superficie corporal del paciente del VD telediastólico (VTDVD) por 
encima de 110 ml/m2 y telesistólico (VTSVD) superior a 50 ml/m2, y una fracción de 
eyección inferior al 50 %. Existe gran correlación entre los VTDVD y VTSVD 
indexados tanto antes como después de la interposición de una prótesis pulmonar, 
lo que refleja la adaptación ventricular frente a la sobrecarga crónica de volumen y 
al stress parietal. La menor reducción de volúmenes postoperatoria, junto con 
escasa mejoría en la FEVD que se observa en algunos pacientes, se puede explicar 
por una mayor presencia de fibrosis en el VD. La resonancia magnética es por tanto 
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indispensable al considerar la indicación de reintervención en estos pacientes, así 
como en su seguimiento, para valorar la progresión y repercusión de sus lesiones 
residuales. 
 
     Una vez establecida la indicación quirúrgica, es esencial contar con la máxima 
información posible acerca de sus cirugías previas, que habitualmente será difícil, 
porque con el paso del tiempo es probable que no dispongamos de muchos datos 
respecto a las consideraciones quirúrgicas de las anteriores intervenciones. La 
reesternotomía asocia un mayor riesgo, por las adherencias de las operaciones 
previas y la posibilidad de sangrado o rotura de cavidades cardíacas antes de tener 
disecado el corazón. Es importante conocer la anatomía coronaria del paciente para 
descartar anomalías (por ejemplo arteria descendente anterior saliendo del ostium 
de la coronaria derecha y cruzando por delante del tracto de salida del VD), y poder 
evitar graves consecuencias si se lesiona inadvertidamente una coronaria principal, 
y esto se hará con una Tomografía cardiaca multicorte, o con cateterismo 
cardíaco y coronariografía. La permeabilidad de los vasos femorales también hay 
que comprobarla preoperatoriamente, ya sea con estudio doppler o con 
angiografía, puesto que en las ocasiones en que se estimen intensas adherencias 
entre el corazón y el esternón, se realizará canulación periférica de las arteria y 
vena femorales para establecer periféricamente el circuito de Circulación 
Extracorpórea, y así minimizar los riesgos asociados a la reapertura esternal. 
 
     A pesar de que desde hace más de una década se está estudiando la 
repercusión clínica y sobre el VD que tiene la interposición quirúrgica de una 
bioprótesis pulmonar78, actualmente no existe una clara recomendación sobre el 
momento ideal de valvular la insuficiencia pulmonar severa como secuela de la 
reparación infantil de la SF. Hay que poner en la balanza las ventajas que se 
esperan con la intervención como son la mejoría clínica, el mejor control de las 
arritmias, y el freno o la reversión del daño que sobre el VD causaba la insuficiencia 
pulmonar, y los inconvenientes de una nueva operación así como su durabilidad, ya 
que no se puede excluir una posible reintervención futura, ya sea esta percutánea o 
quirúrgica. Sabemos que la insuficiencia pulmonar en estos pacientes se tolera muy 
bien durante años, y aún cuando la dilatación del VD es moderada, la progresión es 
muy lenta79. La repercusión hemodinámica y clínica de la insuficiencia pulmonar 
varía ampliamente de unos individuos a otros80, lo que condiciona que el intervalo de 
tiempo entre la reparación completa y la reoperación para valvular la pulmonar no 
sea predecible. También conocemos que la fracción de regurgitación pulmonar 
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medida por resonancia no se relaciona significativamente con el grado de 
disfunción, ni de dilatación del VD81. La Dra. Bouzas y el Dr. Gatzoulis82 nos 
recuerdan que muchas veces cuando aparece clínica de insuficiencia cardíaca 
congestiva la disfunción del VD ya está establecida, por tanto el momento óptimo 
para la intervención, hay que fijarlo antes de que la disfunción del VD sea 
irreversible. Tanto en las guías americanas como en las europeas, lo más valorado 
para indicar una nueva cirugía es el deterioro clínico y/o las arritmias secundarias a 
la repercusión hemodinámica de la insuficiencia pulmonar. Los volúmenes del VD 
indexados por resonancia magnética se tienen en cuenta, pero no se indican valores 
de corte para la toma de decisiones terapéuticas. En pacientes asintomáticos, son 
más importantes los cambios originados por la progresiva dilatación y/o disfunción 
del ventrículo derecho que se vean en estudios de resonancia seriados que los 
valores absolutos; así como otros factores a tener en cuenta son la aparición o 
progresión de una insuficiencia tricúspide, y la existencia de otras lesiones 
residuales que requieran cirugía. 
 
     Con respecto a cuál es el sustituto valvular de elección para poner en posición 
pulmonar, aunque actualmente no existe una alternativa perfecta, ya que todos 
tienen una duración limitada y precisan sucesivas reoperaciones, parece haber 
consenso internacional a favor de los sustitutos biológicos83. Dentro de este grupo 
contamos con los homoinjertos y las válvulas biológicas con y sin soporte. 
- Las prótesis mecánicas tienen como principal ventaja una teórica mayor 
longevidad con respecto a los otros sustitutos valvulares. Como 
contrapartida requieren anticoagulación de por vida84, y complican los 
procedimientos hemodinámicos ya que dificultan o imposibilitan el paso de 
catéteres a su través. Su posición en el lado derecho del corazón hace que 
la trombosis sea más frecuente que en el lado izquierdo, debido a las 
menores presiones de este territorio, probablemente por eso no hay 
evidencia de que las prótesis mecánicas duren más que las biológicas en el 
lado derecho del corazón. Hay más complicaciones reportadas con prótesis 
bivalvas que con las monodisco. No obstante son una opción a considerar85 
en pacientes con múltiples intervenciones previas, historia de degeneración 
precoz de sustitutos biológicos, o que tengan alguna otra indicación de 
anticoagulación86, buscando una duración máxima de la prótesis implantada 
y de minimizar el número de reoperaciones posteriores87. En estos casos 
resulta imprescindible mantener unos óptimos niveles de anticoagulación, y 
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en casos seleccionados se considera doble terapia con antiagregantes y 
anticoagulantes88. 
- Los homoinjertos son válvulas de cadáver que no precisan anticoagulación, 
tienen menor disponibilidad respecto a las otras prótesis ya que dependen 
de disponibilidad en bancos de tejidos, y tanto en niños como en adultos 
jóvenes está descrita una degeneración precoz que limita su durabilidad, ya 
sea por calcificación que origina gradientes elevados o por deterioro valvular 
que causa insuficiencia severa89. Su comportamiento hemodinámico inicial 
es excelente con mínimos gradientes y sin insuficiencia valvular. En posición 
pulmonar funcionan mejor y tienen mayor durabilidad los homoinjertos 
pulmonares que los aórticos. Su durabilidad también es mayor en posición 
ortotópica respecto a la heterotópica. Esta degeneración precoz de los 
homoinjertos parece tener una causa inmunológica ya que ocurre con más 
frecuencia si no hay compatibilidad de grupo sanguíneo entre donante y 
receptor90, sobre todo en niños pequeños. A pesar de la criopreservación, los 
fibroblastos y células endoteliales del homoinjerto producirían 
hipersensibilización, y activarían la respuesta inmune en el receptor, 
desencadenando el proceso de fibrocalcificación y acortando la duración de 
nuevos sustitutos valvulares, o de un órgano en caso de un posterior 
transplante cardíaco. No se recomienda sobredimensionar el homoinjerto ya 
que se ha demostrado que en estos casos su duración no es mayor, sino 
que incluso se puede hasta acelerar su degeneración91. 
- Las bioprótesis no requieren anticoagulación permanente, lo cual permite 
facilitar la vida diaria a estos jóvenes pacientes, tienen descrita amplia 
experiencia en la literatura desde hace mas de dos décadas que muestra 
una duración a los 20 años de más del 80 %, y permiten hacer 
intervencionismo a su través. Las bioprótesis con stent que son las más 
utilizadas, se hacen con válvulas porcinas o con pericardio bovino, y se 
tratan con agentes anticalcificantes para optimizar su máxima duración a lo 
largo del tiempo. En posición aórtica está descrita una mayor duración de las 
bioprótesis de pericardio bovino respecto a las porcinas, pero esta diferencia 
aún no se ha demostrado en posición pulmonar. 
- Las bioprótesis sin stent tienen como ventaja el proporcionar un área efectiva 
superior a una prótesis con stent de igual tamaño, y gran adaptabilidad a la 
anatomía quirúrgica de cada paciente ya que no son rígidas. Implantadas en 
adultos y en posición izquierda del corazón los resultados son excelentes, en 
el lado derecho del corazón de pacientes jóvenes se comercializaron 
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posteriormente que las bioprótesis con stent y por tanto hay descrita una 
menor experiencia con ellas a lo largo del tiempo. Un grupo de Utah describe 
su experiencia92 tras 150 implantes de bioprótesis porcina sin stent en 
posición derecha, con mortalidad hospitalaria del 2 % y muy buenos 
resultados a corto y medio plazo (a los 5 años, 95 % de los pacientes están 
libres de reintervención). El conducto valvulado de yugular bovina tiene 
descrita amplia experiencia en niños pero prácticamente no se usa en 
adultos ya que su mayor calibre disponible es del nº 22 y se considera 
pequeño para estos pacientes. 
- El Dr. Quintessenza, del grupo de Florida93 describe buena experiencia inicial 
con la construcción de una válvula bicúspide de PTFE de 0,1 mm que meten 
dentro de un conducto de PTFE como sustituto valvular pulmonar. Eligen el 
PTFE porque es un material microporoso resistente a la calcificación, a la 
trombosis, y al crecimiento de tejido que causa el pannus. Los resultados 
descritos a corto y medio plazo, que son similares a la experiencia del Dr. 
Lee de Corea94, muestran normofunción de la válvula, aunque queda por ver 
cómo será su evolución a largo plazo, así como la ratificación de estos 
buenos resultados por otros grupos.  
 
 En nuestra opinión la bioprótesis con stent es hoy en día el sustituto valvular de 
elección para el tratamiento de la insuficiencia pulmonar en el paciente operado de 
TF. Seguimos las recomendaciones de la clínica Mayo implantando prótesis 
grandes, porque aún sabiendo que se calcificarán su tamaño hará que duren un 
poco más hasta que su degeneración requiera una nueva intervención, y porque 
tienen unos excelentes resultados a largo plazo95. El único problema que pueden 
tener estas prótesis grandes, vivida por nosotros con uno de nuestros pacientes, es 
que si el espacio en el que tienen que funcionar es estrecho, el anillo de la prótesis 
puede comprimir la salida de la arteria Descendente Anterior o del tronco coronario 
izquierdo: nuestro paciente en cuestión, tenía un pectum excavatum que disminuía 
el diámetro torácico anteroposterior, y la bioprótesis pulmonar quedó aplastada por 
el esternón comprimiendo la coronaria Descendente Anterior y causando un infarto 
de miocardio masivo que le costó la vida al paciente. Viéndolo retrospectivamente, 
deberíamos haber elegido una prótesis similar de menor diámetro y colocarla en una 
posición más distal junto a la bifurcación pulmonar, haber resecado parcialmente el 
esternón y cartílago costal que estaban sobre el anillo protésico, o haber 
considerado una bioprótesis sin stent para evitar dicha compresión.  
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     El implante quirúrgico de la bioprótesis pulmonar permite, en casos 
seleccionados reducir los aneurismas del tracto de salida del VD al poner la prótesis 
pulmonar, y también tratar las lesiones asociadas (plastia o prótesis tricuspídea, 
cierre de defectos septales residuales, cirugía de arritmias, etc). Asociar una 
resección de la cicatriz o escara de la ventriculotomía previa al tiempo que se coloca 
una bioprótesis pulmonar, no parece aportar grandes ventajas respecto a la 
recuperación de la forma y función del VD96, por tanto no lo recomendamos en estos 
pacientes de manera rutinaria. 
 
     La prótesis pulmonar percutánea es un abordaje complementario a la cirugía 
muy prometedor97, pero actualmente no consideramos que sea una alternativa a la 
bioprótesis implantada en quirófano98, ya que tiene aún que demostrar una duración 
equiparable a ésta. No negaremos que existe una clara tendencia por parte de la 
cardiología intervencionista y de la industria hacia el uso de esta prótesis para evitar 
o disminuir el número de intervenciones quirúrgicas…, incluso algunos grupos 
preconizan un implante fuera de las indicaciones habituales99, como puede ser el 
implante en tracto de salida VD nativo, en posición tricúspide, o el implante precoz al 
final de la niñez o inicio de la adolescencia, pero sólo dan datos tras el implante 
inmediato y queda por ver si esos buenos resultados se mantienen a lo largo del 
tiempo. 
 
     Respecto a las actuales recomendaciones del fabricante de la prótesis pulmonar 
percutánea, sus indicaciones son en pacientes portadores de un conducto VD-AP 
de diámetro entre 16 y 22 mm, con IP severa que tenga criterios de intervención, y 
sabiendo que su vida media estimada son 2 años. El implante se hace a través de la 
vena femoral con un introductor de 22-French, con técnica de balón dentro de balón 
para minimizar los desplazamientos no deseados de la prótesis. Se recomienda 
hacer coronariografía previa100 para comprobar que la prótesis percutánea no 
comprima ningún tronco coronario principal, ya que si fuera así se contraindicaría su 
implante. Algunos grupos como el de Hamburgo, repiten la coronariografía tras la 
colocación de la prótesis percutánea en lugar de hacer una aortografía, para 
documentar la ausencia de compresión coronaria mecánica durante el 
procedimiento101. Actualmente el pre-stent previo se hace casi rutinariamente, para 
mejorar los resultados iniciales de la prótesis pulmonar y mejorar su durabilidad, ya 
que disminuye las fracturas del stent y la disfunción de la prótesis percutánea. A 
pesar de llevar implantadas más de 5000 unidades en el mundo, sólo unos cuantos 
estudios reportan la experiencia de varios países en casi 500 pacientes102: los 
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resultados iniciales son buenos, con escasas complicaciones durante el implante, 
pero los seguimientos medios rondan los 2 años103 (máximo de casi 6 años en el 
grupo inglés104), y en este tiempo hasta el 30% de los pacientes necesitan otro 
nuevo procedimiento percutáneo o quirúrgico. Las complicaciones más frecuentes 
son las fracturas del stent105 que suelen asociar aumento de los gradientes con 
disfunción de la prótesis, la necesidad de reintervenciones y la endocarditis. La 
fractura del stent es más frecuente106 si la prótesis pulmonar percutánea está 
implantada sobre el tracto de salida del VD nativo en lugar de sobre un conducto, si 
hay poca calcificación sobre la zona de implante, o si hubo retroceso de la prótesis 
en el momento del implante. Por tanto, hoy en día la prótesis pulmonar percutánea 
tiene una duración menor que las bioprótesis quirúrgicas, y queda en duda si su 
presencia aumentará el riesgo de una futura reoperación de estos pacientes por 
posibles problemas de acceso vascular periférico, dificultad de extracción de los 
stents, etcétera. Los estudios a largo plazo mostrarán si realmente van a ser 
beneficiosas, en cuanto a mejorar la cantidad y calidad de vida de estos pacientes. 
      
     Pensamos que el implante de prótesis pulmonar percutánea debe de 
individualizarse cada caso, y considerarse en pacientes de elevado riesgo quirúrgico 
por co-morbilidades o esperanza de vida limitada por otras causas107. Nuestra 
experiencia aún es limitada en cuanto a número de casos y tiempo de seguimiento, 
pero inicialmente es favorable108. Para una adecuada decisión y selección de casos, 
creemos que las indicaciones deben hacerse de manera consensuada entre los 
cardiólogos y los cirujanos especialistas de Cardiopatías Congénitas109 que manejan 
a estos pacientes, porque así se optimizará su calidad y cantidad de vida pasando 
por el menor número posible de intervenciones, ya sean estas percutáneas o 
quirúrgicas. 
 
 Tras la interposición de una bioprótesis quirúrgica para corregir la 
insuficiencia pulmonar, los síntomas mejoran o incluso desaparecen, se estabiliza el 
ensanchamiento progresivo del QRS, y generalmente se observa una reducción de 
los volúmenes y de la masa del ventrículo derecho en casi todos los pacientes110. 
Esta mejoría del VD se observa de manera precoz a partir de 6 meses tras el 
implante de la prótesis pulmonar y se puede objetivar repitiendo en cada paciente 
una resonancia magnética para compararla con su estudio preoperatorio. Parece 
que la mejoría de la contractilidad del VD sólo se produce cuando se opera en las 
primeras fases de la dilatación. Habitualmente los pacientes refieren mejoría clínica 
subjetiva, aunque la mejoría objetiva con test de esfuerzo y consumo de oxígeno no 
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siempre es tan evidente111, y varía de unos estudios a otros. Según lo publicado por 
la Dra. Frigiola112 en 2008, la mejoría del grado funcional subjetiva y objetiva es 
mayor en los pacientes sintomáticos menores de 18 años, lo cual sugiere que los TF 
jóvenes con síntomas se pueden beneficiar mas del recambio valvular pulmonar. 
Con esto, no debemos olvidar que estos pacientes jóvenes también tienen descrita 
una mayor tasa de deterioro estructural del sustituto valvular pulmonar113, ya sea por 
calcificación acelerada o por mayor respuesta inmunológica, que acortará la 
durabilidad de su válvula pulmonar114. La bioprótesis pulmonar no parece modificar 
la incidencia en seguimiento de taquicardia ventricular ni de muerte súbita cardíaca, 
por lo que no hay evidencia de que mejore la supervivencia posterior de estos 
pacientes115. 
 
     Definimos el tiempo de recuperación, como el intervalo de tiempo que requiere 
cada paciente tras el implante de bioprótesis pulmonar hasta que hace de nuevo su 
vida normal, ya sea trabajar o estudiar como antes de la cirugía. El grupo de 
Leiden116 estudia este tiempo de recuperación en 25 pacientes resultando una 
mediana de 14 semanas, y ven que se asocia directamente con la edad en el 
momento del recambio valvular pulmonar, la edad en la reparación completa y con 
el intervalo entre la reparación completa y el recambio valvular pulmonar, sin 
asociarse con la clínica ni con la disfunción del ventrículo derecho preoperatorias. 
De esta manera, cuanto mayor edad tenga el paciente al que se coloca una 
bioprótesis pulmonar, hay que esperar un tiempo de recuperación más prolongado 
independientemente de su grado funcional y de su VD preoperatorios.  
 
     Probablemente existe un límite aún por definir de tamaño y función del VD a 
partir del cual éste no mejora tras el recambio valvular pulmonar117. En general, 
los estudios que no demuestran mejoría de la contractilidad del VD tras el implante 
de bioprótesis pulmonar incluyen a más pacientes con disfunción de VD 
preoperatoria, y los que reportan mejoría de la contractilidad cuentan con más 
pacientes con la fracción de eyección del VD preservada118. Por tanto, actualmente 
se recomienda interponer la válvula pulmonar antes de que fallo del VD sea 
irreversible119. Existen varios estudios que comparan los volúmenes y función del 
VD con resonancia magnética antes y después de la interposición de una válvula 
pulmonar, para intentar ajustar el momento más adecuado para reoperar las SF. 
Según la Dra. Valsangiacomo del grupo de Zurich-Suiza, si el VTDVD preoperatorio 
es mayor de 200 ml/m2, aunque disminuye tras la cirugía, parece que no llega a 
normalizarse, y tampoco mejora la fracción de eyección del VD120. Otros autores 
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marcan el límite para la recuperación más bajo como la Dra. Therrien121 de Canadá 
(VTDVD >170 ml/m2 y VTSVD >85 ml/m2),  el Dr. Lee122 de Bucheon-Corea (VTDVD 
>163 ml/m2 y VTSVD >80 ml/m2), el Dr. Oosterhof123 de Leiden-Holanda (VTDVD 
>160 ml/m2  y VTSVD >82 ml/m2), el Dr. Geva de Boston (VTDVD >150 ml/m2 y 
VTSVD >90 ml/m2), o  la Dra. A. Frigiola de Londres (VTDVD >150 ml/m2). El Dr. 
Henkens, del grupo de Leiden encuentra que los mejores indicadores preoperatorios 
de la recuperación del VD tras el implante de válvula  pulmonar son el VTSVD y la 
FEVD ajustada124 respecto a la insuficiencia pulmonar y a la existencia de 
cortocircuitos residuales: si están por encima de 100 ml/m2 y 20 % respectivamente 
los resultados serán favorables respecto a reducción de tamaño del VD y mejoría de 
su función postoperatorias.  
 
     Otras publicaciones calculan la fracción de eyección del VD ajustándola tanto a 
la insuficiencia pulmonar como a la tricuspídea y a los cortocircuitos residuales que 
puedan existir, ya que habitualmente estos pacientes tienen el gasto cardíaco 
aumentado para mantener un adecuado flujo pulmonar125. La función del VD 
preoperatoria se sobreestima si no se tienen en cuenta estos factores y por eso 
muchas veces no se observa mejoría postoperatoria. Si se toma como referencia la 
fracción de eyección ajustada, se observa siempre una franca mejoría en la 
contractilidad del VD tras la interposición de válvula pulmonar. 
 
     Estudios más recientes observan que el ventrículo izquierdo mejora tras la 
interposición de la válvula pulmonar126 porque al eliminar la insuficiencia pulmonar 
se favorece el llenado diastólico del VI, y porque al mejorar el VD se recupera la 
sincronía perdida entre los dos ventrículos. La fracción de eyección del VI se 
relaciona positivamente con la la fracción de eyección del VD en estudios de 
resonancia preoperatorios. La FEVI mejora tras una reoperación para colocar 
bioprótesis pulmonar aunque la contractilidad derecha no mejore, más incluso en los 
casos con disfunción moderada preoperatoria. 
  
     Nosotros observamos en nuestros pacientes como línea general, unos datos de 
volúmenes del VD más altos que lo publicado habitualmente, lo cual indica que 
nuestros pacientes tienen importantes grados de dilatación del VD. Subjetivamente 
tenemos la impresión de que cuanto mayor es la dilatación del VD, es más laboriosa 
la reintervención, ya que el VD se pega intensamente tanto al esternón como a la 
pared costal, y requiere un mayor tiempo de despegue y disección de adherencias 
tras una obligada canulación periférica. Todo esto hace que se prolonguen los 
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tiempos de circulalión extracorpórea, que en nuestra experiencia son factor de 
riesgo tanto de mortalidad como de morbilidad hospitalaria. A diferencia de lo que 
describen otros autores, hemos observado que el VD mejora prácticamente siempre 
tras la bioprótesis pulmonar, y que aunque esté muy dilatado sí que es posible la 
mejoría de su contractilidad, por lo que recomendamos la cirugía en estos pacientes 
aunque sus volúmenes de VD parezcan excesivos. Creemos firmemente que la 
resonancia magnética es muy útil para valorar el VD, y progresivamente nos 
ayudará a encontrar el límite para indicar la cirugía, y elegir el mejor momento de 
valvular la pulmonar en los pacientes asintomáticos antes de que la lesión del VD 
sea irreversible. 
 
     Nuestra experiencia con las reoperaciones en los pacientes adultos operados de 
SF al finalizar este trabajo de investigación, sigue en la misma línea que lo que 
reportamos preliminarmente en 2011127 y confirma nuestra hipótesis de trabajo. Al 
igual que lo descrito en la literatura128, observamos que estudiando a estos 
pacientes en una UCCA, las reintervenciones se llevan a cabo de una forma segura, 
con baja mortalidad hospitalaria129, aunque no hay que despreciar una importante 
morbilidad en el postoperatorio inmediato (43,8 %) en el que destacan 
principalmente las arritmias, seguidas por las complicaciones infecciosas y las 
neurológicas. Esta morbilidad que aparece en el postoperatorio inmediato si bien no 
suele asociar secuelas a largo plazo, sí prolonga los tiempos de hospitalización130. 
La mayoría de estos pacientes presentan insuficiencia o doble lesión pulmonar con 
repercusión hemodinámica sobre el ventrículo derecho que está dilatado. Creemos 
que actualmente el sustituto valvular pulmonar de elección es la bioprótesis por su 
excelente duración a medio y largo plazo. La cirugía de recambio valvular pulmonar 
aislado en estos pacientes tiene un resultado óptimo, ya que actualmente nuestra 
mortalidad hospitalaria es nula. Cuando requieran cirugía para tratar esta 
insuficiencia pulmonar, la interposición de una bioprótesis hace que mejoren los 
síntomas, que el ventrículo derecho se reduzca de tamaño ya que se elimina el 
exceso de volumen secundario a la regurgitación pulmonar, y que mejore su función 
contráctil.  
 
     Observamos resultados excelentes respecto a fallo de la bioprótesis pulmonar, 
ya que actualmente sólo se ha explantado una, y está disfuncionante otra de las 49 
implantadas. Nuestra experiencia es mejor que la publicada en otros artículos131 
probablemente por emplear bioprótesis en lugar de homoinjertos, elegir estas de 
115 
 
tamaño grande, y ser los pacientes de mayor edad respecto a otras series que 
incluyen pacientes adolescentes132. 
 
     Las supervivencias publicadas en estos pacientes tras una reintervención para 
implantar una prótesis pulmonar son del 95 % a los 10 años. Nuestra serie tiene una 
supervivencia del 98 % al año, del 96 % a los 3 años, y del 89,9 % a partir de los 11 
años tras la reoperación. A los 7 años postquirúrgicos 96 % de los pacientes están 
libres de una nueva reoperación, a los 11 años el 84 % y a los 18 años el 70 %, por 
tanto podemos concluir que el efecto beneficioso de nuestras cirugías se mantiene 
en el tiempo. Ya se ha comentado que estos pacientes de la UCCA son una 
población nueva, basándonos en estos resultados podemos afirmar que nuestra 
cirugía mejora su calidad de vida. Aunque de momento los seguimientos son 
esperanzadores respecto a la supervivencia y a la libertad de reoperación tardías, 
sólo el tiempo nos contestará si también mejora su cantidad de vida.   
 
 
5-9   Arritmias en el seguimiento de los pacientes operados 
de situación Fallot:  
 
 La segunda complicación en frecuencia que se observa en el seguimiento de la 
SF operada son las arritmias. Las arritmias que se ven con más frecuencia son las 
supraventriculares, originadas por mecanismo de reentrada en la aurícula derecha, 
a nivel del itsmo cavo-tricuspídeo. Aunque menos frecuentes, las arritmias que con 
más frecuencia causan muerte súbita son las ventriculares. Las taquiarritmias son 
más prevalentes en estos pacientes a partir de la quinta década. 
 
     Un estudio multicéntrico americano-canadiense publicado en 2010 que estudia a 
556 pacientes adultos operados de Fallot133, descubre en el seguimiento que 43,3 % 
tuvieron arritmia sostenida o que precisó intervención, ya fuera esta una ablación 
percutánea o quirúrgica (implante de marcapasos, DAI, o Maze). Los factores de 
riesgo de arritmia auricular son la edad del paciente, el número de cirugías previas, 
la dilatación auricular derecha en la taquicardia por reentrada atrial, y la dilatación 
auricular izquierda y disfunción ventricular izquierda en la fibrilación auricular. 
Respecto a las arritmias ventriculares, aparecen en 14,6 % de los pacientes y se 
relacionan con el número de cirugías previas, la anchura del QRS y la disfunción 
diastólica del ventrículo izquierdo. Igualmente nuestra experiencia con 963 adultos 
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con CC en seguimiento en nuestra UCCA (de los cuales el 23% corresponden a SF 
operada), indica que la disfunción del ventrículo sistémico es el principal factor de 
riesgo de muerte súbita en el seguimiento134.   
 
     Como consecuencia de la insuficiencia pulmonar se dilatan las cavidades 
derechas que, junto con las cicatrices quirúrgicas, pueden ser sustrato para que 
aparezcan extrasístoles, taquicardias auriculares por reentrada, flútter y fibrilación 
auricular, y en menor medida también pueden originarse taquicardias a nivel 
ventricular. Tras la cirugía de reparación completa, aparece un bloqueo de rama 
derecha hasta en el 95 % de los casos, asociado a la ventriculotomía y al cierre de 
la CIV desde el ventrículo derecho. Durante el seguimiento, aparecen taquicardias 
auriculares por reentrada en el 30 % y arritmias ventriculares en el 10 % de los 
pacientes. En el año 2000, el Dr. Gatzoulis, es el primero que establece una 
correlación entre la anchura del QRS y la incidencia de arritmias ventriculares 
malignas en los pacientes con Fallot operado135. La dilatación ventricular derecha 
produce enlentecimiento de la conducción interventricular, y esto se traduce en una 
prolongación del QRS según pasa el tiempo. El ensanchamiento del QRS superior a 
3 ms anual se asocia con mayor tasa de efectos adversos, y si la anchura total del 
QRS es mayor de 180 ms hay más incidencia de arritmias y de muerte súbita. Tanto 
la sincronía interventricular como la intraventricular son importantes para mantener 
la buena contractilidad biventricular, y éstas se pueden ver afectadas por las 
cicatrices quirúrgicas, las lesiones valvulares y la sobrecarga volumétrica crónica 
que presentan estos pacientes136. La anchura del QRS se relaciona positivamente 
con el grado de dilatación de VD y del VI, y se relaciona negativamente con la 
fracción de eyección de ambos ventrículos. Aparece disfunción ventricular izquierda 
hasta en el 20 % de los pacientes a lo largo del seguimiento, y en ellos se altera 
sobre todo la contracción del septo y de la cara lateral del VI. El factor de riesgo más 
importante para que aparezca disfunción ventricular izquierda, es la existencia de 
disfunción ventricular derecha. Aún no está claramente establecido el papel ni las 
indicaciones de resincronización cardíaca en estos pacientes pero las posibilidades 
de restablecer la sincronía interventricular e intraventricular son muy prometedoras. 
 
 Existe una incidencia de muerte súbita presumiblemente de etiología arrítmica, 
que va aumentando según aumentan los años de seguimiento, y su incidencia es 
del 0,15 % anual137. Nollert publica en 1997138, que la tasa de muerte tardía en los 
pacientes con SF operada se mantiene más o menos constante en 0,24 % anual 
durante los primeros 25 años postquirúrgicos, pero aumenta posteriormente de 
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manera significativa hasta cifras del 0,94 % anual, y las causas más frecuentes de 
estos fallecimientos son la muerte súbita seguida del fallo cardíaco. La muerte 
súbita cardíaca habitualmente está causada por una taquicardia ventricular 
sostenida, en una minoría de casos por conducción rápida de taquicardia auricular, 
y excepcionalmente por bloqueo aurículo-ventricular completo.  
 
     La aparición de arritmias sostenidas, ya sean a nivel auricular (flútter/fibrilación 
auricular) o a nivel ventricular (taquicardia ventricular monomorfa), justifican la 
evaluación del paciente buscando una causa hemodinámica de las mismas 
(Indicación IIa-C de las guías clínicas canadienses del 2009). 
 
     Hoy en día, no hay evidencia de que el tratamiento con antiarrítmicos prevenga 
la muerte súbita en estos pacientes, por tanto estos fármacos no están indicados de 
manera profiláctica. Son factores de riesgo de arritmia: el ensanchamiento del QRS 
por encima de 180 ms en el electrocardiograma, la presión telediastólica del 
ventrículo izquierdo superior a 12 mm Hg, la fístula paliativa previa, el tamaño de la 
ventriculotomía, el parche transanular, la presencia de taquicardia ventricular 
inducible o no sostenida, la mayor edad a la que se hizo la reparación quirúrgica 
completa, el mayor tiempo de seguimiento, la mayor dilatación de la aurícula y 
ventrículo derechos, y la dilatación y/o disfunción ventricular izquierda. En la 
resonancia magnética, los datos que se asocian a un mayor riesgo de eventos 
adversos (muerte súbita, taquicardia ventricular, o deterioro del grado funcional) son 
VTDVD mayor de 172 ml/m2 en mujeres y mayor de 185 ml/m2 en varones, FEVD 
menor de 45 % y FEVI inferior a 55 %.  
 
     Tras un episodio documentado de muerte súbita cardíaca resucitada, con 
fibrilación ventricular o taquicardia ventricular sin pulso, está indicado el implante de 
DAI como prevención secundaria tipo IB según las guías clínicas canadienses del 
2009. Aún no está claro la indicación de DAI como prevención primaria en estos 
pacientes, aunque parece razonable implantarlo en pacientes con alto riesgo de 
muerte súbita, como por ejemplo un síncope inexplicable asociado a disfunción 
ventricular no reversible tras estudio hemodinámico y estudio electrofisiológico 
(EEF): indicación IIa-B de las guías clínicas canadienses del 2009. 
 
 Dentro de los pacientes adultos con cardiopatía congénita y DAI, el grupo con 
situación Fallot es el más frecuente. Dentro de los pacientes con SF podemos definir 
un subgrupo de alto riesgo de desarrollo de arritmias ventriculares malignas y 
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muerte súbita cardíaca que asocian, edad tardía en la reparación completa, varias 
cirugías previas (incluidas paliaciones), SF con atresia pulmonar (subtipo de peor 
pronóstico), portadores de conducto entre el VD y la arteria pulmonar, QRS 
prolongado por encima de 180 ms, inducibilidad de arritmias en el EEF, y disfunción 
ventricular izquierda sistólica y/o diastólica. La doctora Valente presenta un estudio 
multicéntrico de 873 pacientes operados de Fallot139, en el que los principales 
factores de riesgo de presentar muerte súbita o taquicardia ventricular sincopal en 
seguimiento son la disfunción sistólica de cualquiera de los dos ventrículos y la 
hipertrofia ventricular derecha (índice masa /volumen de VD superior a 0,3 g/ml) 
calculadas por resonancia, además de la historia de taquiarritmias auriculares 
previas. El Dr Witte observa que los pacientes con SF y portadores de DAI tienen 
más descargas inapropiadas, comparado con pacientes también con DAI sobre 
miocardiopatía dilatada140. Paul Khairy publica en el 2008 los resultados de un 
estudio multicéntrico141 de 121 pacientes operados de Fallot y portadores de DAI (56 
% por prevención primaria, y 44 % prevención secundaria): concluyen que el DAI 
implantado como prevención primaria o secundaria de muerte súbita, en pacientes 
con SF operada considerados de alto riesgo, es eficaz (ya que la tasa anual de 
choques apropiados es respectivamente 7,7 % y 9,8 %), aunque hay que tener en 
cuenta también una elevada tasa de choques inapropiados (5,8 %) y un 21 % de 
complicaciones tardías asociadas al electrodo. En los pacientes con DAI por 
prevención primaria, el factor que más se asocia a que tengan descargas 
apropiadas es la elevación de la presión telediastólica del ventrículo izquierdo.  
 
     Si se objetivan arritmias en el seguimiento, está indicado estudiarlas con Holter 
de 24 horas y realizar un EEF, buscando las zonas de conducción lenta para poder 
inducir arritmias, filiarlas y valorar sus posibilidades de tratamiento. La extrasistolia 
ventricular frecuente en el Holter se asocia a mayor incidencia de taquicardia 
ventricular sostenida y muerte súbita142. La resonancia magnética de alta resolución 
también puede identificar posibles zonas de inicio de arritmia, como son cicatrices y 
zonas que captan con Gadolinio en el llamado realce tardío, y es recomendable 
hacerla previa al EEF, ya que la extensión de estas zonas puede tener relación con 
la incidencia de taquicardia ventricular o de muerte súbita.  
 
     En el EEF, las zonas de mayor inducibilidad de taquicardia ventricular se 
localizan entre el parche de cierre de la CIV y los anillos pulmonar y/o tricuspídeo 
por un lado, y entre la ventriculotomía y los anillos pulmonar y/o tricuspídeo por el 
otro. Las taquicardias auriculares (tipo flutter, taquicardia por reentrada intraatrial, o 
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taquicardia auricular focal) se suelen localizar a nivel del istmo cavo-tricuspídeo o en 
las cicatrices quirúrgicas de la atriotomía. Según refiere la Dra. De Groot143 en 2012, 
la ablación percutánea de taquicardia auricular en pacientes con SF operada es 
eficaz y segura ya que la tasa de éxito inicial es del 98%, y durante el seguimiento 
medio posterior de 4 años el índice de recurrencia es de 16 %.    
 
     La Dra. Taramlou del grupo Canadiense, revisa 278 reintervenciones en 
pacientes con SF adultos144, y expone que la existencia de arritmia preoperatoria no 
influye en la mortalidad tardía tras el implante de bioprótesis pulmonar, aunque si 
ésta es supraventricular y no se asocia ablación intraquirúrgica, tiene mayor tasa de 
recidiva en el seguimiento. Si existen lesiones residuales asociadas reparables, 
habitualmente las arritmias ventriculares se solucionan tras la cirugía sin necesidad 
de asociar Maze. Si las arritmias preoperatorias son supraventriculares y están 
identificadas, se recomienda hacer ablación percutánea preoperatoria o asociar 
crioablación en la cirugía para eliminar o disminuir la incidencia de dichas arritmias.  
 
     Nuestra experiencia con la ablación intraoperatoria de las arritmias es limitada145, 
en general tienen mejor resultado las ablaciones del lado derecho por taquicardia 
supraventricular o flútter, que las que se hacen por fibrilación auricular en lados 
derecho e izquierdo del corazón (Cox-Maze III). La arritmia que vemos con más 
frecuencia tras la realización de un Maze, es el ritmo de la unión o sinusal bajo que 
requiere implante de marcapasos permanente. 
 
 Tras la reintervención para poner una prótesis pulmonar en estos pacientes, 
además de eliminar la insuficiencia pulmonar y reducir los volúmenes del VD, en el 
seguimiento se detiene la progresión del QRS, lo cual se puede interpretar como 
una estabilización del riesgo de sufrir taquicardia ventricular y muerte súbita. Un 
estudio  publicado por el grupo de Boston146 en 2009, no mostró reducción en la 
incidencia de muerte súbita y/o taquicardia ventricular tras la interposición de 
prótesis pulmonar. Según la experiencia de los grupos de Leiden y Utrecht de los 
países bajos, tanto el QRS prolongado (mayor de 180 ms) pre o postoperatorio 
como la ausencia de reducción del QRS tras la interposición de prótesis pulmonar 
son factores de riesgo de aparición de efectos adversos en el seguimiento a largo 
plazo considerando como tales la muerte, taquicardia ventricular, insuficiencia 
cardíaca, o necesidad de nuevo recambio valvular pulmonar147. 
 
 
120 
 
5-10   Insuficiencia tricúspidea residual en el seguimiento de 
los pacientes operados de situación Fallot:  
 
 La insuficiencia tricuspídea aparece hasta en el 30% de los pacientes operados 
de Fallot. Puede tener su origen y sustrato morfológico a varios niveles: 
habitualmente existe dilatación anular asociada a la dilatación del VD, que produce 
fallo de coaptación de los velos e insuficiencia central. Además, puede existir 
patología intrínseca de los velos tricuspídeos que pueden ser displásicos, estar 
rotos o retraídos como consecuencia de alguna cirugía previa, lo cual dificulta su 
correcta movilidad. La insuficiencia tricuspídea que presentan estos pacientes 
muchas veces es funcional, y secundaria a la insuficiencia pulmonar y a la dilatación 
del ventrículo derecho, y suele mejorar generalmente con una anuloplastia reductora 
del anillo tricúspide, o simplemente al corregir el resto de lesiones hemodinámicas 
como por ejemplo la interposición de bioprótesis pulmonar para tratar la insuficiencia 
pulmonar.  
 
     La válvula tricúspide se valorará previamente con ecocardiografía para estudiar 
el anillo, que consideramos dilatado si mide más de 40 mm (o mayor de 21 mm/m2) 
en diástole en la proyección transtorácica de 4 cámaras. Se describirá asimismo la 
rigidez de los velos con la distancia de coaptación (patológica si es mayor a 8 mm), 
y la existencia o no de rotura de cuerdas, para comprender el mecanismo de 
insuficiencia valvular. Es fundamental relacionar esta insuficiencia tricuspídea con el 
resto de lesiones residuales, el tamaño y función del VD, y la presión sistólica 
pulmonar antes de decidir una intervención directa sobre esta válvula. 
 
     Al igual que con la insuficiencia pulmonar, la cirugía sobre la válvula tricúspide se 
debe hacer antes de que aparezca disfunción del VD. Cuando vayamos a actuar 
sobre una válvula tricúspide, hay que tener en cuenta que la reparación siempre es 
superior a la sustitución, y cuando existe dilatación anular la anuloplastia es de 
elección. Aunque no está confirmado en pacientes con SF, en cirugía tricúspide 
asociada a valvulopatía adquirida, tiene mejor resultado la anuloplastia protésica 
que la anuloplastia con sutura, con tasas de insuficiencia tricuspídea residual a los 5 
años de 10 % y 25 % respectivamente. Si no se puede arreglar la válvula tricúspide 
y es necesario sustituirla, elegiremos una bioprótesis de tamaño grande al igual que 
en posición pulmonar. Tradicionalmente la cirugía sobre la válvula tricúspide asocia 
un riesgo elevado si existe disfunción ventricular derecha, y si hay que sustituir la 
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válvula el riesgo de bloqueo aurículo-ventricular completo también es alto, 
necesitando posteriormente en ese caso un implante de marcapasos definitivo148. 
 
     A falta de recomendaciones específicas en las guías clínicas de congénitos 
adultos, consideramos la indicación quirúrgica sobre la válvula tricúspide según las 
guías europeas de valvulopatías149 del 2012, cuando el paciente con SF que se 
opera por otro motivo, además tiene insuficiencia tricúspide al menos moderada y/o 
un anillo dilatado que mide más de 40 mm, o cuando existe una insuficiencia 
tricúspide severa primaria que causa progresiva dilatación o disfunción del VD 
(indicación IIa-C).  
 
     Actualmente el manejo de la insuficiecia tricúspide en el paciente operado de 
Fallot sigue siendo controvertido. En un artículo del grupo de Atlanta150 concluyen 
que la insuficiencia tricúspide moderada asociada a la insuficiencia pulmonar 
habitualmente es funcional, y mejora tras la interposición quirúrgica de una prótesis 
pulmonar, independientemente de que se asocie en la cirugía anuloplastia 
tricuspídea o no, y ésto ocurre precozmente desde el primer mes postoperatorio.  
 
     Nuestros resultados en los pacientes con SF y cirugía asociada a nivel de la 
válvula tricúspide son buenos, ya que prácticamente en todos los pacientes 
disminuye la severidad de su insuficiencia, y esto se mantiene a lo largo del tiempo. 
La elección de cada tipo de anuloplastia la decidió el cirujano en cada caso. En 
general, la anuloplastia con sutura según la técnica de De Vega151 es algo más 
frecuente (10 pacientes) y era la utilizada en los primeros años de nuestra serie 
(1994-2012), y la anuloplastia con anillo protésico (5 pacientes) se ha empleado 
desde el año 2009 hasta el 2014. No hemos encontrado diferencia significativa entre 
los pacientes que recibieron anuloplastia con anillo protésico o un De Vega respecto 
a los resultados clínicos. 
 
 
5-11   Estenosis pulmonar en el seguimiento de los pacientes 
operados de situación Fallot:  
 
     En la cirugía de reparación completa de la SF, la reconexión entre el VD y la AP a 
veces se hace usando un conducto valvulado, por ejemplo en los casos en que no 
se puede abrir el anillo pulmonar si existe una anomalía coronaria asociada con una 
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coronaria principal que cruza el tracto de salida del VD. Esta anomalía coronaria 
puede ocurrir entre el 3-7 % del total de pacientes con Fallot y se asocia con 
frecuencia a la presencia de un arco aórtico derecho. Como alternativa quirúrgica a 
la interposición de un conducto valvulado, la operación de Lecompte conecta las 
ramas pulmonares al VD sin interponer válvula protésica152. 
 
     Los pacientes que recibieron un conducto valvulado entre el VD y la AP, con el 
tiempo van desarrollando estenosis a nivel del conducto, que se puede localizar 
tanto en las anastomosis proximal o distal, como a nivel de la válvula. Ésta 
estenosis viene  influida por dos factores: por un lado la calcificación de los velos 
valvulares, y el crecimiento de pannus en el interior del conducto, hacen que el 
calibre del conducto vaya disminuyendo progresivamente, los velos pierden 
movilidad con limitación en la apertura valvular, y por otro lado el crecimiento normal 
del paciente y el no crecimiento del conducto, provoca que cada vez sea mayor la 
desproporción entre el tamaño fijo del conducto y el tamaño del paciente, 
favoreciendo el comportamiento obstructivo del mismo.  
 
     Como factores de riesgo de explante en el seguimiento del conducto VD-AP 
están descritos el menor tamaño del conducto (z- score) en el momento del 
implante, y respecto al tipo de conducto hay mayores tasas de recambio con los 
homoinjertos y menores con el conducto de yugular bovina153. El intervencionismo 
posterior a nivel del propio conducto (implante de stent) o las ramas pulmonares, 
asocia mayores tasas de recambio del conducto. 
 
     Indicamos el recambio de conducto VD-AP según las guías europeas de 2010 
cuando existe estenosis severa del mismo con gradiente pico por ecocardiografía 
superior a 50 mm Hg y además uno de los siguientes: síntomas o deterioro del 
grado funcional en ergometría, asociación de insuficiencia pulmonar al menos 
moderada, o elevación de la presión sistólica del VD por encima de 60 mm Hg 
(indicación tipo I-C). En los pacientes asintomáticos, con estenosis o insuficiencia 
pulmonar severa sumada a una progresiva dilatación o disfunción de VD, IT 
progresiva al menos moderada, elevación de la presión sistólica del VD por encima 
de >80 mm Hg, o arritmias auriculares o ventriculares sostenidas, la indicación será 
del tipo IIa-C 
 
     En nuestro grupo, de los 11 pacientes que se reintervinieron por estenosis 
pulmonar, 10 tenían un conducto valvulado previo. De acuerdo con las 
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publicaciones de otros grupos, nuestros pacientes portadores de conducto valvulado 
entre VD y AP tienen significativamente un mayor número de operaciones previas 
respecto a pacientes con parche transanular o infraanular, y la causa más frecuente 
de la reintervención es la reestenosis del conducto. A pesar de tener un mayor 
número de cirugías previas,  la reintervención se realizó con éxito en todos los 
pacientes no falleciendo ninguno durante el ingreso hospitalario. 
 
 
5-12  Cortocircuito residual en el seguimiento de los 
pacientes operados de situación Fallot 
 
     La presencia de cortocircuitos residuales ya sea a nivel auricular o ventricular, 
puede causar síntomas de insuficiencia cardíaca congestiva por el hiperaflujo 
pulmonar y el aumento de trabajo cardíaco, pueden ser causa de embolias 
paradójicas si se invierte el cortocircuito, o pueden aumentar el riesgo de 
endocarditis. Por todos estos motivos aunque el cortocircuito residual no sea la 
indicación principal de reintervención en el adulto con SF, este debe cerrarse en el 
mismo procedimiento quirúrgico al que vamos a someter al paciente. 
 
     El cierre de un cortocircuito residual lleva asociado en nuestra opinión la 
necesidad de clampar la aorta y parar el corazón. Muchas veces la dificultad técnica 
es importante sobre todo con las comunicaciones interventriculares que suelen estar 
en localizaciones atípicas, sobre parches previos con alto grado de calcificación, y si 
no se identifican bien, difícilmente se podrán cerrar de manera adecuada.  
 
     La calcificación intensa del parche empleado para cerrar la CIV muchas veces  
dificulta la visualización de la CIV residual, que si no se encuentra desde el lado 
derecho del corazón nos obligará a abrir la aorta para identificarla desde el lado 
izquierdo. Una vez encontrada se decidirá la mejor manera de cerrarla, con puntos, 
añadiendo un nuevo parche, o también en casos seleccionados con intensa 
calcificación se puede considerar un abordaje híbrido colocando un dispositivo tipo 
Amplazter® bajo visión directa154. 
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5-13  Raíz aórtica en el seguimiento de los pacientes 
operados de situación Fallot 
 
     Los pacientes con SF tienen dilatación de la raíz aórtica prácticamente desde el 
nacimiento, debido a que la aorta cabalga sobre el septo interventricular, y recibe un 
flujo extra de sangre proveniente del VD, además de la que viene del ventrículo 
izquierdo. Esta dilatación se asocia a un aumento de rigidez y una disminución de 
elasticidad de la pared aórtica. Habitualmente, la competencia valvular aórtica está 
preservada a pesar de la dilatación de la raíz aórtica. También está descrita en 
estos pacientes una aortopatía155 en la que se observan alteraciones de la pared 
aórtica, con aumento de fibrosis y fragmentación de fibras elásticas, con necrosis 
quística de la capa media, similares a las que se ven en los pacientes con Síndrome 
de Marfan. 
 
     En la fisiopatología de esta dilatación de raíz aórtica156, probablemente 
contribuyen las anomalías intrínsecas de la pared aórtica, el exceso de flujo que en 
algún momento recibieron tanto la válvula como la raíz aórtica, determinadas 
anomalías genéticas como por ejemplo mutaciones del gen de la fibrilina-1 o la 
delección del cromosoma 2q11, y anomalías adquiridas como puede ser la 
hipertensión arterial, el tabaquismo y la obesidad. 
 
     Llamamos aneurisma a la dilatación de la arteria de diámetro mayor o igual al 
150 % del normal (y ectasia si la dilatación tiene diámetro menor del 150 %), con 
pared íntegra que cuenta con todas las capas arteriales (íntima, media y adventicia). 
Un pseudoaneurisma o aneurisma falso realmente es una rotura contenida del vaso 
mantenida por tejido conjuntivo periarterial, y su pared no está formada por todas las 
capas arteriales. Un aneurisma puede complicarse al romperse la capa media y 
aparecer sangre a ambos lados de la misma, conociéndose esto como disección 
aórtica.  
 
     El estudio de la raíz aórtica se hará de manera periódica con pruebas de imagen, 
teniendo en cuenta que la ecocardiografía ya sea transtorácica o transesofágica 
mide el diámetro interno de la aorta, y tanto la resonancia magnética como la 
tomografía computarizada miden el diámetro externo aórtico (se tendrán en cuenta 
los valores absolutos y los valores Z respecto a los descritos como normales 
considerando patológico un valor Z superior a 2). Antes de una cirugía aórtica, la 
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tomografía nos mostrará las relaciones espaciales de la raíz aórtica con el resto de 
las estructuras cardíacas, y la localización tanto de los ostium coronarios como de 
su trayecto inicial. Sólo en casos excepcionales en los que no se consiga una 
correcta valoración con las técnicas descritas, se indicará una aortografía para 
complementar el diagnóstico. 
 
     En el seguimiento de la SF operada, a veces se observa una dilatación de la raíz 
aórtica progresiva a lo largo del tiempo, que afecta tanto a los senos de Valsalva 
como a la unión sinotubular. Esta dilatación o aneurisma de la raíz aórtica, puede 
asociarse a insuficiencia aórtica causada por dilatación anular, pero muy rara vez 
causa disección157 o rotura aórtica. Los datos publicados en adultos con SF son muy 
variables y describen unas tasas de dilatación de raíz aórtica entre el 15 y el 85 % 
de los casos, con lo que es difícil estimar la prevalencia y magnitud real de este 
problema. Como factores asociados a esta dilatación aórtica tradicionalmente se 
han considerado158 la mayor edad en la reparación completa159, el mayor intervalo 
entre la paliación y la reparación completa, el sexo masculino, el arco aórtico 
derecho, la atresia pulmonar y el síndrome CATCH-22. El embarazo no se asocia a 
un aumento de la dilatación de la raíz ni a mayor insuficiencia aórtica en estos 
pacientes, contrariamente a lo que ocurre en pacientes con síndrome de Marfan. 
 
     Como medidas generales en los pacientes con SF operada, recomendaremos 
una dieta sana y equilibrada sin exceso de sal ni grasas para prevenir la obesidad, 
evitar el tabaquismo, y si existe hipertensión arterial se recomienda su tratamiento 
farmacológico para disminuir la progresión de la dilatación aórtica. 
 
     Un reciente estudio multicéntrico del Dr. Mongeon publicado en Circulation160 
revisa 474 pacientes adultos operados de SF. Concluye que la prevalencia de la 
dilatación de raíz aórtica es baja (28,9 %, 9,7 % y 2,3 % de los pacientes tienen 
respectivamente diámetros mayores o iguales que 40 mm, 45 mm y 50 mm a nivel 
de los senos de Valsalva),  la asociación con insuficiencia aórtica moderada o 
severa es también baja observándose en el 3,5 % de los pacientes, y el único factor 
de riesgo para progresión de la dilatación aórtica en el estudio multivariable es el 
sexo masculino. A diferencia de otros estudios previos como el del Dr. Niwa161 con 
menor número de pacientes, la incidencia del problema parece ser menor, y no son 
factores de riesgo el mayor tiempo con fístula previa a la reparación completa, 
atresia pulmonar, arco aórtico derecho, magnitud de la insuficiencia aórtica, 
embarazos previos, ni el tamaño del ventrículo izquierdo. Contrariamente a los 
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Marfan162, el crecimiento de la raíz aórtica dilatada en los pacientes con SF es muy 
lento y la aparición de síndrome aórtico agudo es rara, por tanto no está indicado 
tratarlos rutinariamente con beta-bloqueantes.  
 
     La insuficiencia aórtica significativa produce sobrecarga de volumen en el 
ventrículo izquierdo y progresiva dilatación del mismo, que asocia disfunción en 
fases finales. Influye en la aparición de insuficiencia aórtica, la dilatación anular 
asociada a la dilatación de raíz aórtica que produce un fallo de coaptación central, y 
a veces también el prolapso de alguno de los velos que están en relación con la CIV 
o con su parche de cierre. Tanto los inhibidores del enzima convertidor de 
Angiotensina como los antagonistas del receptor de la Angiotensina-II, reducen la 
postcarga y están indicados en el tratamiento de la insuficiencia aórtica de estos 
pacientes.  
 
     Nosotros indicamos un recambio quirúrgico de la aorta ascendente, con criterios 
similares a los que indican las guías americanas163 de manejo de aorta torácica de 
2010: cuando aparecen síntomas, si hay dilatación progresiva de la aorta 
ascendente con crecimiento superior a 5 mm anuales, o su diámetro es igual o 
mayor que 55 mm (clase I.C). Según las recomendaciones de la Clínica Mayo164, en 
general se recambiará la raíz aórtica completa con reimplante coronario con técnica 
de Bentall-DeBono165 si también hay que sustituir la válvula aórtica. 
Excepcionalmente se podría considerar una cirugía de conservación valvular aórtica 
con técnica de David si los velos valvulares están preservados, y la insuficiencia 
aórtica es secundaria a la dilatación anular166. En los casos en los que no existe 
dilatación de los senos de Valsalva (diámetro menor de 40 mm) ni de la unión 
sinotubular y se mantiene la competencia valvular, se debe conservar la raíz aórtica 
y bastaría con implantar un tubo supracoronario. En los pacientes que se operen por 
otras causas y tengan la aorta ascendente entre 50 y 55 mm, se valorará 
individualizadamente hacer una plastia reductora de aorta ascendente asociada a su 
cirugía programada.  
 
     Indicamos cirugía ante una insuficiencia aórtica severa (guías europeas de 
valvulopatías167 del 2007, revisadas en 2012), si hay síntomas (clase I.B), si no hay 
síntomas pero la función ventricular izquierda es inferior al 50 % (clase I.B) o el 
paciente se va a operar de otra válvula (clase I.C). Los casos en que la insuficiencia 
aórtica requiere intervención, ya sea por síntomas o por diámetros del ventrículo 
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izquierdo, no suele mejorar con una plastia y muchas veces es necesario interponer 
una prótesis mecánica. 
 
     Nuestra experiencia confirma los datos de Mongeon acerca de que la dilatación 
de la raíz aórtica en los pacientes con SF que requieren cirugía es poco frecuente, y 
la aparición de síndrome aórtico agudo es excepcional.  La patología de la válvula 
aórtica ha necesitado intervención quirúrgica en el 11 % de nuestros pacientes 
adultos con SF no operada o sólo paliada, y casi en el 20 % de los pacientes 
operados de SF que requieren nueva intervención en su vida adulta. Dentro de este 
último grupo, un paciente presentó disección de aorta ascendente, que supone un 
1,3 % del total de reintervenciones en los pacientes con SF. En la mayoría de los 
pacientes se colocó una prótesis mecánica bivalva, y además en 3 de los pacientes 
con SF reintervenidos se sustituyó también la aorta ascendente (1 con cirugía de 
Bentall-DeBono, y 2 con conducto supracoronario). De los 4 pacientes que 
fallecieron hospitalariamente en el grupo de las reoperaciones, 2 de ellos asociaban 
patología de la válvula aórtica. Aunque este número de pacientes es muy pequeño 
como para establecer vínculos estadísticos, la asociación de patología aórtica 
parece elevar el riesgo quirúrgico al que se someten estos pacientes, ya que se 
asocian técnicas quirúrgicas más complejas, es imprescindible clampar la aorta y 
parar el corazón, y secundariamente se prolongan los tiempos de circulación 
extracorpórea. Durante el seguimiento postquirúrgico de nuestros pacientes 
(reparación completa y/o reintervenciones de la SF en la vida adulta) no hemos 
observado crecimiento significativo de la aorta ascendente ni progresión de su 
insuficiencia aórtica. 
      
 
5-14   El futuro de los pacientes operados de Fallot 
      
     Como se ha mencionado previamente, en las últimas décadas las mejoras en los 
cuidados a los pacientes con SF han permitido que actualmente la mortalidad 
hospitalaria sea mínima, y la supervivencia en la vida adulta cada vez sea mayor. 
En el año 2014 podemos afirmar, que los cambios y tendencias en la cirugía de la 
SF de los niños del siglo XXI, se basan en la evolución de los pacientes con SF 
operados en el Siglo XX.  
 
     En los próximos años veremos si la evolución de los niños que ahora operamos 
durante la lactancia, difiere o no de la de los pacientes que actualmente vemos en la 
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UCCA que fueron operados tardíamente, pero es de suponer que estos niños 
tendrán menos secuelas por cianosis crónica y por paliaciones, ya que tuvieron una 
reparación completa más precoz. Veremos si su hemodinámica es mejor debido a 
que actualmente intentamos limitar o evitar la ventriculotomía, y preservar la válvula 
pulmonar siempre que podemos.  
 
     Con respecto a los pacientes de este trabajo, el tiempo nos dirá si nuestra actitud 
mejora su esperanza de vida, y si es así debemos prepararnos para combatir 
nuevos problemas que irán apareciendo como serán el normal deterioro físico y 
psíquico asociado a la edad, las enfermedades adquiridas, y la dependencia de los 
pacientes que empeoren su calidad de vida. 
 
     El desarrollo continuo de la cardiología y la cirugía cardiovascular, junto con la 
experiencia vital de este grupo de pacientes, seguro que nos ayudará a redefinir y 
especificar las indicaciones de intervención y reintervención, ya sea ésta percutánea 
o quirúrgica, para elaborar nuevas guías y protocolos clínicos. La ingeniería de 
materiales actualmente está trabajando para mejorar la biodisponibilidad y la 
duración de los parches y elementos protésicos que requieren estos pacientes.  
 
     Los avances en el diagnóstico y la cardiología fetal en los próximos años nos 
ayudarán a comprender mejor el origen de la SF, y probablemente permitirán 
técnicas de intervencionismo prenatal más experimentadas y seguras, que detengan 
la progresión de esta cardiopatía intraútero. 
 
     Una situación futura ideal sería, que los niños que nacieran con SF nada más 
necesitaran una primera cirugía reparadora que deje el corazón completamente 
septado, sin estenosis a la salida del VD y sin mucha insuficiencia pulmonar. 
Cuando fuese necesario colocar una válvula pulmonar ese procedimiento tendría 
que ser único duradero y preferiblemente percutáneo, de manera que la calidad y 
cantidad de vida fuesen máximas, y las hospitalizaciones y los procedimientos 
invasivos mínimos.  
 
     El sustituto valvular pulmonar ideal debe de ser estructural y funcionalmente lo 
más parecido a una válvula pulmonar nativa, debe ser competente y no obstructivo, 
ha de estar disponible en varios tamaños para adaptarse a la anatomía de cada 
corazón y a la superficie corporal de cada paciente, y debe tener capacidad de 
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crecimiento. Su técnica de implante debe ser segura, con mínimas complicaciones 
inmediatas, no debe requerir anticoagulación y su durabilidad debe ser máxima.  
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6- Conclusiones:  
 
1- La situación Fallot en el adulto tiene un pronóstico a largo plazo magnífico, con 
buena supervivencia y calidad de vida postquirúrgicas. La experiencia y 
resultados en nuestro centro es similar a la de los países occidentales de 
nuestro entorno.  
 
2- Nuestra experiencia en el Hospital Universitario La Paz (Madrid, España), pone 
de manifiesto que más de un tercio (29%) de los pacientes adultos con 
situación Fallot, presentan problemas clínicos que requieren tratamiento 
quirúrgico, por lo que es absolutamente necesario que se sigan en una Unidad 
especializada en Cardiopatías Congénitas del Adulto (UCCA).   
 
3- En nuestro medio, los resultados de la cirugía en el paciente adulto con 
situación Fallot son excelentes, con baja mortalidad hospitalaria y buena 
supervivencia a largo plazo. Además la cirugía proporciona buena calidad de 
vida.  
 
4- Los pacientes con situación Fallot que llegan a la edad adulta sin 
operaciones previas o sólo paliados, con tamaño aceptable de ramas 
pulmonares y ausencia de hipertensión pulmonar irreversible, son buenos 
candidatos para hacer una reparación completa: 
a. La reparación completa consigue una importante mejoría clínica al 
eliminar la cianosis, cerrar los cortocircuitos intracardiacos, y disminuir 
la sobrecarga de presión sobre el ventrículo derecho. 
b. Hemos operado a estos pacientes sin mortalidad hospitalaria. 
c. El seguimiento postoperatorio muestra buena supervivencia (mortalidad 
tardía 3,8%) y baja la incidencia de reintervenciones posteriores (15%)  
d. La reparación completa debe de evitar o minimizar la ventriculotomía 
para preservar la función del ventrículo derecho. También debe 
preservar la función de la válvula pulmonar, debiendo ser esta 
conservada o sustituida. 
e. Esta cirugía en adultos se realiza con elevadas tasas de conservación 
del anillo y válvula pulmonar respecto a las series infantiles.  
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f. Si hay que abrir el anillo valvular pulmonar, preferimos la interposición 
de bioprótesis frente al parche transanular, ya que los adultos toleran 
peor la insuficiencia pulmonar que los pacientes pediátricos.  
 
5- Los pacientes adultos con situación Fallot en los que previamente se hizo 
una cirugía de reparación completa:  
a. Tienen una supervivencia tardía excelente, aunque presentan una 
importante morbilidad secundaria a problemas a nivel de la válvula 
pulmonar, en la raíz aórtica, arritmias, cortocircuitos residuales, e 
insuficiencia tricúspide. 
b. Los resultados de las reoperaciones en la edad adulta de estos 
pacientes realizadas en nuestra UCCA son buenos, con mortalidad 
hospitalaria baja (5,2%). Incluso en los casos portadores de conducto 
ventrículo derecho – arteria pulmonar disfuncionante no ha habido 
mortalidad a pesar de asociar este grupo una mayor tasa de cirugías 
previas respecto a los otros tipos de conexiones ventrículo-arteriales.  
c. El implante de prótesis valvular pulmonar es la operación más frecuente 
en esta población, no existiendo mortalidad hospitalaria cuando éste es 
aislado y no se asocia a otras patologías o técnicas. 
d. La clínica (disnea de esfuerzos o arritmia) debe ser el indicador 
fundamentar para indicar el implante de una válvula pulmonar, seguido 
de la progresión de la dilatación del ventrículo derecho o de la 
insuficiencia tricúspide. 
e. La resonancia magnética actualmente es la técnica de elección para el 
estudio del ventrículo derecho, y recomendamos su realización 
periódica en el seguimiento de estos pacientes. 
f. En estas reoperaciones, se debe asegurar la correcta función valvular 
pulmonar mediante el implante de una bioprótesis, ya que a diferencia 
de lo que ocurre en los niños, la insuficiencia pulmonar que confiere el 
parche transanular (técnica habitual en el mundo infantil) es mal 
tolerada en el adulto. 
g. Tras el implante de bioprótesis pulmonar quirúrgica los pacientes 
mejoran clínicamente, y el ventrículo derecho se reduce de tamaño. En 
nuestros pacientes a pesar de que se constatan volúmenes de 
ventrículo derecho con mayores grados de dilatación que en otras 
series quirúrgicas, observamos reducción de tamaño ventricular y 
mejoría de la contractilidad.  
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h. Existe una incidencia progresiva de muerte súbita a lo largo del tiempo, 
que no parece variar tras el implante de válvula pulmonar. Por tanto, el 
implante de válvula pulmonar debe de individualizarse en cada caso, 
teniendo claro que hoy en día la prótesis pulmonar mejora la calidad de 
vida pero no es tan evidente que modifique la cantidad de vida de los 
pacientes.  
i. El momento óptimo de valvular una insuficiencia pulmonar sigue sin 
estar claramente definido, pero recomendamos realizarlo si hay 
deterioro clínico o arritmias, y siempre antes de que aparezca 
disfunción ventricular derecha. Se deberá evitar que el grado de 
dilatación del VD sea excesivo en orden de minimizar la morbilidad 
hospitalaria asociada. 
j. La insuficiencia tricúspide suele ser funcional, y cuando requiere cirugía 
es mejor plastiarla que interponer una prótesis. Tanto la anuloplastia 
con anillo protésico como la técnica de De Vega, ofrecen buenos 
resultados. 
k. La patología aórtica asociada a la insuficiencia pulmonar exige clampar 
la aorta y parar el corazón, requiere el empleo de técnicas quirúrgicas 
más complejas y asocia una tendencia hacia mayor morbi-mortalidad 
hospitalaria. 
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